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En  publiant  ces  leçons,  je  tiens  à  donner  quelques  expli- 
cations sur  le  choix  des  matières  qui  en  ont  ftiit  Tobjet. 

Charge  de  faire  à  la  Faculté  de  Médecine  de  Paris,  pen- 
dant le  deuxième  semestre  de  Tannée  scolaire  1887-1888,  des 
conférences  sur  la  pathologie  du  système  nerveux,  j'ai  hésité 
sur  le  choix  du  programme  à  suivre.  Le  premier  plan  qui 
devait  se  présenter  à  mon  esprit  consistait  à  parcourir  tout 
le  cadre,  aujourd'hui  si  vaste,  des  maladies  du  système  ner- 
veux. Mais,  étant  donné  le  nombre  relativement  très  restreint 
des  conférences  que  devait  comprendre  cet  enseignement, 
j'en  étais  réduit,  en  adoptant  ce  programme,  à  ne  présenter 
à  mes  auditeurs  qu'un  abrégé  très  succinct  de  la  pathologie 
nerveuse,  telle  qu'elle  se  trouve  exposée  dans  les  manuels  et 
les  traités  classiques.  Pour  faire  un  cours  en  apparence  élé- 
mentaire et  complet,  il  eût  fallu  procéder  avec  une  concision 
qui  eût  nui  à  la  clarté,  et  garder  le  silence  sur  h»s  contro- 
verses que  soulèvent  aujourd'hui  presque  tous  les  chapitres 
de  la  pathologie  nerveuse. 

L'idée  m'est  venue  alors  de  prendre  comme  sujet  de  mes 
conférences,  une  question  qui  englobât  un  grand  nombre 
de  maladies  du  système  nerveux,  tout  en  confinant  à  presque 
toutes  les  autres.  lj\  question  des  atrophi(»s  musculaires  m'a 
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L'ETUDE  DES  ATROPHIES  MUSCULAIRES  PENDANT 
LES  TRENTE  DERNIERES  ANNEES 


APERÇU   HISTORIQUE 

L'étude  des  maladies  du  système  nerveux  a  acquis  dans  le 
cours  de  ces  trente  dernières  années  une  importance  considérable, 
qui  va  croissant  de  jour  en  jour.  Ce  domaine  de  la  pathologie  est 
devenu  tellement  vaste  que  je  ne  crois  pas  pouvoir  Tembrasser 
en  entier,  dune  façon  profitable,  dans  un  enseignement  qui  ne 
doit  comprendre  qu'un  nombre  restreint  de  leçons.  C  est  pourquoi 
je  limiterai  mon  programme  à  Tctude  d'un  groupe  d  affections  qui 
a  particulièrement  fixé  l'attention  des  neuropathologistes,dans  ces 
dernières  années;  il  s'agit  des  myopathies  atrophiantes,  des  atro- 
phier ?)iHsculaire$,  considérées  en  elles-mêmes  et  dans  leurs  rap- 
ports avec  les  autres  maladies  du  système  nerveux.  Si  le  temps 
me  le  permet,  je  serai  conduit,  par  une  transition  naturelle,  à  vous 
exposer  l'histoire  des  maladies  des  centres  nerveux,  dont  les  lésions 
consistent  dans  ce  qu'on  appelle  une  sclérose.  Je  vous  dirai  plus 
tard  les  raisons  qui  me  guident  dans  cette  manière  de  procéder. 
Pour  le  moment  j'ai  hâte  de  vous  donner  une  idée  d'ensemble  des 
matières  qui  feront  l'objet  de  la  première  partie  de  ces  conféren- 
ces. Je  vais  donc  consacrer  cette  leçon  d'ouverture  à  vous  esquisser 
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Thistoirc  des  atrophies  musculaires  ou,  pour  parier  plus  exacte- 
ment, des  mjjopathies  atrophiantes. 

Cette  histoire  est  de  date  récente  ;  il  vous  suffira,  pour  vous  en 
convaincre,  de  jeter  un  coup  d'œil  sur  la  préface  de  la  thèse 
d'agrégation  de  M.  A.  Ollivier,  thèse  consacrée  à  Tétude  des  atro- 
phies musculaires  et  parue  en  1869. 

Vous  apprendrez  que  jusqu'à  la  fin  de  la  première  moitié  de  ce 
siècle,  nos  connaissances  concernant  les  atrophies  musculaires 
se  réduisaient  à  quelques  observations  éparpillées  dans  les  livres, 
sans  aucun  lien.  Aujourd'hui,  à  trente-huit  ans  de  distance,  l'étude 
des  atrophies  musculaires  est,  je  vous  le  répète,  une  de  celles  qui 
occupent  le  plus  les  pathologistes.  Le  mouvement  considérable 
qui  s'est  produit  dans  ce  domaine  de  la  pathologie  a  eu  pour 
promoteur  un  homme  qu'on  ne  saurait  trop  recommander  à 
votre  admiration,  c'est  Duchenne  (de  Boulogne). 

Muni  d'une  éducation  scientifique  très  incomplète,  nullement 
préparé  aux  conquêtes  de  la  science  par  ces  connaissances  techni- 
ques qu'on  acquiert  dans  les  laboratoires,  mais  doué  d'imc  saga- 
cité d'observation  tout  à  fait  étonnante,  Duchenne  a,  en  quelque 
sorte,  créé  la  pathologie  du  système  musculaire.  11  me  suffira  de 
vous  montrer  les  choses  au  point  où  les  trouva  Duchenne,  et  de 
dresser  ensuite  l'inventaire  des  principales  acquisitions  faites 
dans  ce  domaine  de  la  pathologie,  pour  vous  convaincre  que 
l'étude  des  atrophies  musculaires,  telle  que  nous  la  comprenons 
aujourd'hui,  a  été  tracée  dans  ses  grandes  lignes,  par  le  génie 
d'observation  de  Duchenne,  et  ce  que  je  vous  dis  là  des  atrophies 
musculaires  s'applique  à  toute  la  pathologie  de  la  moelle,  consi- 
dérée dans  ses  rapports  avec  l'appareil  locomoteur. 

Parcourez  les  ouvrages  didactiques  parus  dans  la  première 
moitié  de  ce  siècle  ou  peu  do  temps  après,  et  consacrés  spéciale- 
m3nt  à  la  pathologie  de  la  moelle  et  de  l'appareil  locomoteur  ; 
comme  tels  je  vous  citerai  le  Traité  des  maladies  de  la  mocllCy 
d'OUivier  d'Angers,  dont  la  première  édition  parut  en  1823  et  la 
dernière  en  1837;  le  Traité  pratique  des  maladies  nerveuses,  de 
Sandras,  paru  en  1851  ;  puis  le  Traité  des  inaladies  du  système 
nerveux  de  Haase,  dont  la  première  édition  parut  en  Allemagne 
en  18oS.  De  l'atrophie  musculaire,  il  n'est  question  dans  ces 
ouvrages  que  dune  manière  tout  à  fait  incidente,  et  vous  y  cher- 
cheriez, en  vain,  un  chapitre  consacré  soit  à  une  étude  d'ensemble 
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(les  alrophie:-  musculaires,  élude  clmi({ue  ou  analomîquc,  soil  à 
une  maladie  comptant  l'atrophie  musculaire  parmi  ses  maniresla- 
tions  prédominantes. 

A  l'époque  dont  je  vous  parle,  on  ne  s'occupait  point  ou  peu  de 
l'étude  analomiqne  des  lésions  musculaires  qui  peuvent  survenir 
dans  le  cours  des  maladies  ;  quant  au\  troubles  qui  peuvent 
atteindre  les  muscles  dans  leur  ToncUonnement,  on  ne  semblait 
vouloir  connaître  que  l'abolition  du  mouvement,  la  parahjsie 
motrice,  et  les  ipasmes,  convulsions  Ioniques  ou  cloiiiçiies.  Tout 
ce  qui  se  manifestait  par  une  entrave  au  Jeu  des  muscles  était 
qualiCé  de  paralysie;  cl  lorsque  ù  uncL-rlain  moment  de  son  évo- 
lution, cette  paralysie  s'accompagnait  dune  diminution  de  volume 
des  muscles  frappés  d'impuissance,  presque  toujours  cet  amaigris- 
sement était  considéré  comme  un  effet  du  défaut  d'action  des 
muscles  pandyst^s.  Je  vous  ferai  remarquer,  en  passant,  que 
la  fâcheuse  signification  pronostique  de  l'atropliîe  venant  compli- 
quer la  paralysie  était  connue  déjà  de  l'école  d'Hippocrale. 

Viennent  les  recherches  de  Duchenne.  qui  nous  apportent  deu\ 
révélations  imporlantes,  qui  ont  abouti  à  la  création  de  deux  nou- 
veaux groupes  d'alTeclions  des  organes  de  la  vie  de  relation:  l'un 
de  ces  groupes,  caractérisé  par  un  défaut  desjnergie,  de  coordi- 
nation des  mouvements,  par  de  l'ata.rie;  l'autre,  caractérisé  par 
la  fonte  des  muscles  du  squelette,  par  de  l'atrophie  musculaire. 

Ce  n'est  pas  ici  le  moment  de  vous  parler  en  détail  des  étalp 
palholo^iques  caractérisés  par  de  l'incoordination  motrice  et  dont 
le  prîncii>al  type,  le  tabès  dorsalis,  l'ataxie  locomotrice  progres- 
sive, lient  aujourd'hui  une  si  large  place  dans  le  cai're  des  mala- 
dies du  système  nerveux.  Je  vous  ferai  remarquer  toutefois 
que  dans  l'Iiisloire  des  affections  caractérisées  par  de  l'incoordina- 
tion motrice,  dans  l'histoire  du  tabès  dorsalis,  notamment,  le 
rôle  de  Duchenne  ide  Boulogne),  ne  s'est  pas  borné  à  celui  d'un 
'\'ulgarîsateur.  Sans  doute,  avant  la  publication  de  son  premier 
mémoire  intitulé  :<-  De  l'ataxie  locomotrice  progressive;  recherches 
sur  une  nouvelle  maladie  caractérisée  spécialement  par  des 
troubles  générauj:  de  la  coordination  et  des  mouvements,»  et 
publié  daus  les  Archives  yénérale  de  médecine  (1858  et  I859,i, 
on  connaissait  un  certain  nombre  des  traits  cliniques  avec  les- 
quels on  a  composé  la  symptomalologie  du  tabès  dorsalis.  de 
Tatarie  locomotrice  progressive;  on  savait  notamment  que  l'im- 
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puissance  fonctionnelle  des  muscles  peut  exister  indépendam- 
ment de  la  paralysie.  De  plus,  grâce  aux  recherches  anatomo- 
pathologiques  de  Cruveîlhier,  en  France,  de  Rokitanski  et  de 
Turck  en  Allemagne,  on  était  déjà  renseigné  en  partie  sur  les 
lésions  spinales  dont  dépend  ce  genre  d'impuissance  fonctionnelle 
des  muscles,  qui  coïncide  avec  l'intégrité  de  l'énergie  contractile 
de  ces  organes  ;  on  savait  que  chez  les  malades  qui  réalisent  ce 
syndrome,  les  lésions  intéressent  les  cordons  postérieurs  et  la 
partie  avoisinante  de  la  substance  grise. 

Mais  toutes  ces  notions  étaient  éparses  dans  des  thèses,  des 
mémoires,  des  articles  de  journaux,  ctonpeutdire  queDuchenne, 
le  premier,  dans  le  mémoire  cité  plus  haut,  a  insisté  sur  la  néces- 
sité de  distraire  des  paraplégies  et  des  autres  formes  de  para- 
lysies^ une  espèce  morbide  distincte,  caractérisée  par  «  l'aboli- 
tion progressive  de  la  coordination  des  mouvements  et  par  une 
paralysie  apparente,  contrastant  avec  l'intégrité  de  la  force  mus- 
culaire ». 

Je  vous  disais  à  l'instiint  que  c'est  à  Diichenne  également 
que  nous  sommes  redevables  d'avoir  appris  à  distinguer  la  para- 
lysie motrice,  trouble  fonctionnel  qui  peut  être  la  conséquence 
de  lésions  très  diverses  comme  nature  et  comme  siège,  de  Y  atro- 
phie musculaire,  qu'on  ne  connaissait  jusque-là  que  comme  un 
des  effets  de  la  paralysie  motrice,  tandis  qu'il  arrive  souvent  que 
cette  atrophie  musculaire  précède  et  engendre  la  paralysie  des 
muscles.  Cette  distinction  qui,  de  prime  abord,  pourra  vous 
paraître  subtile  et  sans  grande  importance,  a  eu  un  retentisse- 
ment considérable  non  seulement  sur  la  clinique  et  la  pathologie, 
mais  encore  sur  la  physiologie  ;  c'est  ce  que  je  vais  essayer  de 
vous  faire  comprendre. 

En  pathologie  et  en  clinique,  elle  aboutit  d'abord  à  la  découverte 
de  cette  affection  connue,  depuis  lors,  sous  le  nom  d'atrophie 
jmisculaire  progressive,  et  jusque-là  confondue  avec  les  para- 
lysies, affection  dans  laquelle  on  a  englobé,  pendant  longtemps, 
des  états  pathologiques  dissemblables  que,  depuis  une  dizaine 
d'années  seulement,  on  commence  à  distinguer  les  uns  des 
autres.  La  notion  sur  laquelle  Duchennc  avait  fondé  cette 
entité  morbide  nouvelle  prit  de  plus  en  plus  corps  et  racine;  on 
admit  désormais  que  des  muscles  peuvent  maigrir  avant  d'être 
paralysés,  peuvent  maigrir  sans  raison  apparente,  sans  interven- 
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tioo  d'une  influence  du  dehors,  compression,  Lrauraaiismo,  etc. 
On  uvuit  upprî»,  par  des  observations  de  Duchenue,  quecetamaî- 
grisscniânl,  celte  atrophie  musculaire,  peut  s'étendre  d'une  façon 
très  lento,  proijremve,  pour  gaguer  de  proche  en  proche  les  diffé- 
ronles  partîos  d'un  môme  muscle,  pour  sauter  d'un  muscle  à 
l'autre  et  n'entraîner  l'abolition  des  fonctions  du  muscle  qu'en  pro- 
portion de  la  ma^se  de  tissu  musculaire  qui  disparaît.  Et  comme 
la  masse  principale  d'un  môme  muscle  met  souvent  un  temps  très 
long  à  disparaître,  comme  les  diffi^renles  parties  d'un  muscle  se 
suppléent  dans  une  certaine  mesure,  comme  cette  suppléance 
8*cf[eclue  aussi  de  muscle  à  muscle,  on  apprit  ainsi  à  connaître 
une  maladie  qui  se  révèle  pur  la  fonte  d'une  grande  masse  de 
muscles  superficiels,  à  une  époque  où,  à  première  vite,  il  no 
semble  pas  exister  encore  une  gène  notable  des  mouvements. 

Je  vous  le  répète,  c'était  là,  en  pathologie  nerveuse,  quelque 
cbusc  de  nouveau  el,  ojouterai-je,  quelque  chose  qui,  pour 
avoir  si  longtemps  échappe  à  l'observation  des  médecins,  est  loin 
d'être  rare.  En  effet,  les  premières  observations  d'atrophie 
liJUscuJaire  progressive,  recueillies  par  Duchenue,  avaient  fait 
l'objel  d'un  mémoire  écrit,  adressé  à  l'Inslitul,  en  1849,  et  dès 
i859,  le  nombre  des  faits  du  môme  genre,  observés  par  Du- 
chenne,  s'élevait  à  IGO.  C'est  vous  dire  avec  quelle  fréquence 
s'offraient  au*:  médecins  les  occasions  d'étudier,  â  tous  les  points 
de  vuv,  la  nouvelle  maladie  si  longtemps  confondue  avec  les  para- 
lysies. 

Cette  élude  se  [wursuivit,  en  effet,  avecrinlcnsitô  d'edorts  que 
je  vous  signalais  à  l'instant.  Il  est  vrai  que  d'abord  le  côté  cli- 
nique parut  bientiM  épuisé;  il  semblait  que  rien  n'eût  échappé  à 
Ducbenne,  des  traits  extérieurs  qui  caracléfisaient  {'atrophie 
munculaire  progressive.  —  Dans  ces  dix  dernières  années,  on  a 
reconnu  qu'il  n'en  était  pas  tout  à  fait  ainsi.  Mais  je  ne  veux  pas 
iolcrrompre  l'enchaînement  historique  des  faits.  Je  reprends. 

.\prè8  les  cliniciens,  les  liistologistes  se  mirent  â  l'œuvre. 
Leur  attention  se  porta,  lour  à  tour,  sur  les  altérations  fines 
des  muscles  frappés  de  cette  fonte  progressive,  el  sur  l'état  des 
oerfs  eldes  eenlres  nerveux.  Celte  partie  de  l'élude  des  atrophies 
fut  également  féconde  en  révélations,  dont  la  portée  et  les 
conséquences  méritent  d'être  examinées.  Je  vais  considérer 
successivement  ce  qui  a  été  tait  pour  l'élude  des  altc'ralioits 
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musculaires,  et  ce  qui  a  été  fait  pour  Tétude  des  altérations  des 
nerfs  et  des  centres  nerveux. 

Pour  ce  qui  est  de  Tétude  des  altérations  des  muscles,  dans  les 
cas  d'atrophie  musculaire  progressive,  elle  a  été  facilitée  par 
remploi  d'un  petit  appareil  que  vous  connaissez  peut-être,  sorte 
de  harpon  ou  emporte-pièce,  qui  permet  d'enlever  du  tissu  mus- 
culaire sur  le  vivant.  Eh  bien  !  malgré  qu  on  fût  ainsi  à  mê:ne 
d'étudier  l'état  des  muscles  parallèlement  pendant  la  vie  et 
après  la  mort,  malgré  les  perfectionnements  apportés  à  la  tech- 
nique microscopique  moderne,  cette  étude  des  altérations  fines 
des  muscles,  dans  les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive,  n'a 
pas  été  aussi  fructueuse  qu'on  pouvait  s'y  attendre.  Je  vous 
entretiendrai  en  temps  et  lieu  des  lacunes  que  présente  encore 
cette  étude,  dont  je  ne  veux  considérer  aujourd'hui  que  l'évolu- 
tion historique. 

Tout  d'abord,  on  décrivit  V atrophie  graisseuse;  c'est-à-dire 
qu'en  étudiant  l'état  des  muscles  envahis  par  l'atrophie  muscu- 
laire progressive,  on  crut  reconnaître  qu'il  s'agissait  d'une 
simple  substitution  de  graisse  à  la  substance  contractile  des 
muscles  atrophiés. 

Dans  la  suite,  on  reconnut  que  les  choses  se  présentaient  tout 
autrement,  que  l'état  graisseux  des  muscles  atrophiés  tenait  à 
une  accumulation  de  graisse  dans  les  interstices  des  fibres,  et 
que  la  substance  musculaire  était  simplement  désorganisée, 
sans  dégénérer  en  graisse.  —  On  reconnut  aussi  que  cette 
accumulation  de  graisse,  dans  les  interstices  des  fibres  atrophiées, 
pouvait,  d'un  cas  à  l'autre,  atteindre  des  proportions  très  va- 
riables. 

Vous  allez  comprendre  comment  ces  données  histologiques  ont 
suggéré  des  rapprochements  entre  l'atrophie  musculaire  progres- 
sive de  Duchenne,  et  une  affection  qui  présente  avec  celle-ci  un 
contraste  frappant,  dans  sa  symptomatologie  superficielle,  dans 
ses  apparences;  je  veux  parler  de  la  paralysie  pseudo-hyper- 
trophique.  En  effet,  cette  dernière  affection,  fréquente  surtout 
dans  le  jeune  âge,  se  manifeste  par  un  accroissement  considérable 
de  certaines  saillies  musculaires,  des  mollets  principalement, 
avec  affaiblissement,  paralysie  des  muscles  ainsi  augmentés  de 
volume.  —  Or,  en  étudiant  l'état  anatomique  des  muscles  atteints 
de  cette  hypertrophie  apparente,  on  apprit  qu'il  ne  s'agissait  pas 
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î  qu'on  app(;lle  uno  hi/ppi-liophk-  vraie,  d'un  accroissement 

de  qTiantîlL'  du  lissii  contraclile  ;  cpi'au  contraire,  ce  lissu  était 

réduit  dans  sa  masse,  atrophiée,  et  que  l'augmentation  de  volume 

du  muscle  était  dne  fk  une   accumulation  dt;  graisse  dans  les 

interstices  des  fibres  atrophiées,  à  ce  qu'on  appelle  une  lipoma- 

lose.  Il  apparaissait  donc  qu'il  n'y  avait  pas  nnc  différence  essen- 

L  tiello  entre  les  altérations  musculaires  des  deux  maladies  que  je 

I  viens  de  vous  nommer,  entre  Valrophie  musculaire  prngresaive, 

i  telle  que  nous  l'avait  fait  connaître  Duchenne  (de  Boulogne),  et 

I  cette    maladie   du  jeune   âge,    la  paralijsip   psieudo-hyperlro- 

I  phiqufi,  qui  est  caractérisée  par  un  certain  degré  de  paralysie  des 

\  membres  inférieurs,  avec  augmentation  de  volume  des  muscles 

I  paralysé?. 

I  En  suivant  bien  cet  exposé  historique,  vous  allez  voir  comment 
I  les  choses  se  sont  enchaînées  pour  donner  A  colle  étude  des  atro- 
ftphios  mnsculaires,  une  Importance  et  une  ampleur  de  plus  en 

■  plus  grandes.  La  maladie  dont  je  vous  parlais  en  dernier  lieu,  et 
I  qu'on  désigne  sous  le  nom  de  paralysie  psendn-hypertrophique, 
I  csl,  vous  disnis-je,  fréquente  surtout  dans  le  jeune  âge.  Au  fur 

■  et  à  mesure  que  les  observations  de  celte  paralysie  pscudo-hyper- 
I  Irophique  se  multipliaient,  on  s'aperçut  qu'elle  frappait  le  plus 
I  souvent  deux  ou  plusieurs  membres  de  la  môme  famille.  L'idée 
I  de  faire  intervenir  Vinflnence  de  l'hérédité  morbide  dans  la  genèse 
I  de  cette  maladie  s'imposa  de  la  sorte.  Or,  déjà  Duchenne  avait 
Ijsignalé  une  manière  d'être  spéciale  que  présente  l'atrophie  raus- 
reulaire  progressive,  lorsqu'elle  se  développe  chez  des  enfants. 
I  Cette  manière  d'être  se  traduisait  surtout  par  Vapparilion,  relali- 
ryfmftt  pi'^coce,  de  l'alrophie  nimctdaire  aux  jambes,  al  par  l'en- 
W vaAissemeiU  de^  muscles  de  la  face  au  début  de  la  maladie, 
k.âeu.\  caractères  qui  manquent,  habituellement,  dans  l'atrophie 
Ëmusculaire  progressive  des  adultes,  telle  que  la  connaissait 
■Duchenne.  On  devait  soupçonner  l'intervention  de  l'hérédité  mor- 
vbïde  dans  le  développement  de  cette  forme  infunlile  d'atrophîe 
Bmusculaire  progressive,  en  raison  même  de  ce  qu'elle  débute 
B-dans  les  premiers  temps  de  li  vie;  d'ailleurs,  Duchenne  avait 

■  Irouvé  des  cas  de  cette  variété  d'atrophie  musculaire,  survenus 
KChez  plusieurs  sujets  de  la  même  famille. 

■  Les  choses  en  ét^ent  là,  l'histologie  ayant  révélé  une  grande 
KftDalogîe  entre  des  altérations  musculaires  qui  se  traduisent  A 
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l'œil  par  des  apparences  très  dissemblables  ;  la  clinique  ayant 
montré  que  Tintervention  de  l'hérédité  morbide  imprime  à  cer- 
taines atrophies  musculaires  progressives  un  cachet  spécial.  On 
fut  amené  ainsi  à  établir  des  distinctions  entre  les  cas  d'atrophie 
qu'on  croyait  pouvoir  qualifier  d'héréditaires,  et  ceux  qui  échap- 
paient à  cette  quahfication.   On   étudia,   dans  leurs  moindres 
détails,  la  phénoménalité  des  états  pathologiques  qui  se  tradui- 
saient par  une  atrophie  musculaire  progressive  ;  c'est  alors  qu'on 
apprit  que  bien  des  fragments  de  cette  symptomatologie  avaient 
échappé  à  l'attention  de  Duchenne.    On    s'aperçut,  enfin,    que 
y  atrophie   musculaire   progressive,    telle    que    F  avait    décrite 
Duchenne  y  n  était  pa^  une  entité  morbide ,  dans  le  sens  strict  du 
mot,  une  maladie  une  ;  que  c'était  en  réalité  un  groupe  nosolo- 
gigue  englobant  des  espèces  variées.  On  opéra,  progressivement, 
la  dissociation  de  ce  groupe  complexe  en  un  certain  nombre  de 
types,  et  dans  ce  travail  de  dissociation  et  de  classification,  on 
se  préoccupa  surtout  d'opposer  les  imes    aux  autres  les  formes 
héréditaii^es  et  les  formes   acquises   d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive. 

J'ajoute,  de  suite,  que  cette  phase  de  l'étude  des  atrophies  mus- 
culaires, à  l'origine  de  laquelle  nous  avons  trouvé  l'empreinte  du 
génie  d'observation  de  Duchenne,  que  cette  phase  est  encore  en 
pleine  évolution.  Vous  exposer  en  détail  où  en  sont  présentement 
les  choses,  sera  l'objet  d'une  partie  de  ces  leçons. 

Je  reprends  la  suite  de  cet  exposé  historique  ;  après  vous  avoir 
fait  connaître  les  résultats  des  recherches  qui  ont  eu  pour  ob- 
jectif l'étude  des  altérations  musculaires,  dans  les  cas  d'atrophie 
musculaire  progressive,  je  passe,  maintenant,  à  ce  quia  trait  aux 
altérations  des  nerfs  et  des  centres  nerveax. 

Je  viens  de  vous  dire  comment  on  fut  amené  à  distinguer  des 
formes  ou  des  modalités  de  l'atrophie  musculaire  progressive. 
Dans  l'étude  de  ces  formes,  de  ces  espèces  morbides,  dérivées 
de  l'atrophie  musculaire  progressive  de  Duchenne,  on  ne  s'ar- 
rêta pas  à  la  surface,  si  je  puis  m'exprimer  ainsi,  c'est-à-dire 
à  l'expression  clinique,  aux  manifestations  extérieures.  On  se 
préoccupa  aussi  de  rechercher  quels  rapports  éventuels  pouvaient 
exister  entre  ces  diverses  formes  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive, et  les  altérations  des  diverses  parties  de  l'appareil  moteur, 
muscles,  nerfsy  centres  netTeux.  Je  vais  donc  jeter  un  coup  d'œil 
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rapide  sur  les  résultats  des  recherches  qui  ont  eu  pour  objet  I 
l'état  des  nerfs  et  des  centres  ncrveai,  dans  les  atrophies  mus-  ^ 
culaires  à  nmrche  letile  et  progressive.  I 

Pour  ce  qui  concerne  les  nerfs,  ce  sont  surtoul  les  racines  | 
spinales  molrices  qui,  dans  les  premiers  temps,  ont  attira  l'allen-  I 
tion  des  anatomo-palhoiogisles.  Les  premières  autopsies  d'atro-  I 
pliie  musculaire  progressive  avaient  lait  découvrir  un  amincisse-  1 
BOenl,  une  atrophie  des  racines  antérieures  de  la  moelle,  av«c 
intégrité  apparente  de  la  moelle  elle-môme.  J 

Dans  la  suite,  on  signala  des  altérations  diverses  de  la  moelle,  | 
parmi  lesquelles  dominait  l'atrophie  de  cette  partie  de  la  subs-  1 
[lance  grise  du  névraxe,  qui  constitue  les  cornes  antérieures.         I 

Or,  à  la  même  époque,  l'anatomie  pathologique  nous  éclairait  1 
id'une  façon  eiacte  sur  le  siège  des  lésions  nerveuses  qu'on  ren-  j 
Contre  dans  une  auttc  maladie,  dont  l'atrophie  musculaire  estua  I 

s  symptùmes  les  plus  apparents  :  je  veux  parler  de  lupafalt/sie  | 
êpinale  infantile,  niahdie  qui  débute  par  delà  paralysie  molrico,    ' 
pour  aboutir  â  l'atrophie  d'un  certain  nombre  des  muscles  primi- 
tivemeiit  paralysés.  D'abord,  on  avait  cru  que  dans  celte  mala- 
die, il  s'agissait  d'une  partdijsie  essentielle,  sans  lésions  de  l'ap- 
pareil  nerveux.  Mais  Duchenne,  qui  contribua  largement  à  mieux 
faire  connaître  les  traits  cliniques  de  cette  aflection,  Tut  conduit, 
par  voie  d'induction,  à  lui  attribuer  une  origine  spinale.  Puis  des    , 
observations,  pour  la  plupart  d'origine  française,  confirmèrent  cette 

î  de  l'esprit,  en  montrant  que  les  altérations  spinales  inléres- 
ifioient  par-dessus  tout  la  substance  grise  des  cornes  antérieures. 

La  première  observation  oEi  ce  fait  anatomiquc  Fut  nettement 
établi  est  celle  de  mon  regretté  maître,  le  professeur  Vulpian, 
tl  de  son  élève  Prévost  (1866).  Il  est  juste  d'ajouter  que  deux 
Vis  auparavant,  MM.  Charcot  cl  Cornil  avaient  déjà  signalé 
me  lésion  concomitante  :  l'atrophie  des  cordons  blancs  antéro- 
latéraux.  Puis  sont  venues  les  observations  de  Charcot,  de  Parrot, 
î  Joffroy,  Roger  et  Damaschinu,  etc.  J'en  ai,  moi-même,  lorsque 
['étais  interne  de  M.  Charcot,  publié  un  exemple. 

C'est  ainsi  que,  peu  à  peu,  on  en  vint  à  ériger  en  dogme 
^ue  Valropfiie  des  cornes  anlêriettres  de  la  moelle  était  lu  seule 
lésion  spinale  capable  d'engendrer  une  atrophie  musculaire  ;  ce 
|ui,  bien  entendu,  ne  veut  pas  dire  que  toute  atrophie  muscu-  i 
aire  progressive  dépende  d'une  atrophie  des  cornes  antérieures   I 
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de  la  moelle.  En  effet,  cette  lésion  spinale  n'a  pas  été  constatée 
dans  tous  les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive,  qui  ont  fait 
Tobjet  d'une  autopsie  concluante.  On  a  invoqué  cette  inconstance 
dans*  les  résultats  fournis  par  Texamen  de  la  moelle,  comme  un 
nouvel  argument  en  faveur  de  la  nécessité  de  dissocier  Tatro- 
phie  musculaire  progressive  de  Duchenne  en  un  certain  nombre 
d'espèces  ou  de  formes  plus  ou  moins  distinctes.  On  en  est 
venu  ainsi  à  distinguer  les  cas  où  Tatrophie  musculaire  pro- 
gressive est  sous  la  dépendance  d'une  lésion  de  la  moelle  [atro- 
phie des  cornes  antérieures)^  et  les  cas  où  l'atrophie  avait  son 
point  de  départ  à  la  périphérie,  dans  les  muscles;  de  même 
que,  en  se  plaçant  sur  le  terrain  de  la  clinique  pure,  on  avait  cru 
devoir  distinguer  des  cas  où  l'atrophie  musculaire  progressive 
constitue  une  maladie  acquise,  individuelle^  et  des  cas  où  elle 
est  le  fruit  de  thérédité  morbide^  où  elle  constitue,  en  quelque 
sorte,  une  maladie  familiale.  En  combinant  ces  deux  classifi- 
cations, établies,  lune  sur  les  données  de  lanatomie  pathologique, 
et  l'autre  sur  les  données  de  la  clinique,  on  a  cherché,  en  fin  de 
compte,  à  trouver  une  corrélation  entre  l'élément  étiologique 
représenté  tantôt  par  l'hérédité  morbide,  tantôt  par  des  circons- 
tances extérieures  à  l'individu  (surmenage  musculaire,  intem- 
péries, etc.),  et  l'origine  tantôt  spinale,  tantôt  périphérique  des 
atrophies  musculaires  progressives,  A  l'heure  présente,  ce  but 
est  entrevu  plutôt  qu'atteint,  et  j'aurai  à  vous  entretenir  longue- 
ment sur  Tétat  de  nos  connaissances  concernant  ce  point  de  noso- 
logie. 

Je  reviens  en  arrière,  pour  vous  montrer  le  retenti>sement 
qu'a  eu,  sur  nos  connaissances  physiologiques,  la  découverte  du 
siège  précis  des  lésions  spinales  qui  peuvent  engendrer  Tatro- 
phie  musculaire.  De  ce  que,  dans  les  cas  d'atrophie  musculaire 
progressive,  on  avait  trouvé  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures altérée,  leurs  éléments  cellulaires  en  partie  détruits,  on 
devait  conclure  à  ce  que  cette  partie  de  la  substance  grise  du 
névraxe,  connue  déjà  pour  renfermer  les  centres  de  l'innervation 
motrice  spinale,  avait  encore  un  autre  rôle  à  remplir,  celui  de 
présider  à  la  nutrition  des  muscles  qu'elle  anime.  En  d'autres 
termes,  on  en  vint  ainsi  à  cette  conceptioiT  physiologique,  que /a 
substance  grise  des  cornes  antéineures  comprend,  à  la  fois,  des 
centres  d'incitation  motrice,   et  des  centres  trophiques,  ceux-ci 
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torgés  de  régler  les  échanges  moléculaires  dans  les  muscles.    I 
Cette  nolion  du  rôle  tmphique    de  la    substance    grise    des    | 
comcs   antérieures    est  aujourd'hui  définitivement  acquise,  et  | 
on  peut  dire  que  la  physiologie  n'est  pour  rien  dnns  cette  acquî-  I 
sition,  qu'elle  en  a  hérité  de  la  clinique  et  do  l'anatomii;  patho-  j 
logique.    Nous  no  savons  pas  encore  s'il  existe,  dans  les  cornes  I 
antérieures,  des   cellules  spécialement  chargées  de  ce  rôle  Iro-  I 
Ifihiqne,  et  distinctes  des  cellules  chargées  de  ré|tandre  l'influx  I 
moteur  dans  les  muscles;  nous  ignorons  par  quelle  voie    de   j 
^ansmission  l'influx  trophique  se  répand  des  cornes  antérieures 
de  la  moelle  dans  les  muscles.  Mais  nous  savons,  d«  la  façon  la 
plus  certaine,  que  l'inlégrité  d'm\  musch^  est  étroilememt  liée  à  I 
irinlégrilé  de  la  région  des  cornes  antérieures  d'où  émanent  les  1 
filets  moteurs  qui    l'animent;  nous  savons  que   toute  altération,  I 
destructive  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  entraîne  ' 
l'atrophie   d'une  portion  plus  ou    moins   étendue   de   muscle, 
iquelle  que  soit  d'ailleurs  la  cause  de  la  destruction  de  ces  cellules,    ' 
.que  celle-ci  soit  primitive,  ou  qu'elle  soit  consécutive  à  l'exten- 
sion ou  au  développement  d'une  affection  de  la  moelle  ou  de  ses 
enveloppes. 

Voilà  donc  une  notion  de  physiologie  des  plus  intéressantes. 
Or.  vous  alleii  voir  comment  celte  nolion,  dérivée  de  1»  cli- 
nique, a  fait  rejaillir  la  lumière  sur  son  terrain  d'origine;  com- 
ment elle  a  contribué  h  éclairer  la  pathogénie  de  tout  un  groupe 
"d'alTections  qui  feront  l'objet  de  cet  enseignement;  (car,  ainsi 
que  je  vous  le  ilisais  en  commençant,  je  ne  veux  pas  borner 
cette  étude  aux  maladies  qui  se  résument  dans  l'atrophie  mus- 
culaire, mais  bien  l'étendre  à  tous  les  cas  dans  lesquels  l'alro- 
|»hie   se   renconli-e    concurremment  avec  d'autres  symptômes).    , 

Je  vous  ai  dit  qu'une  part  considérable  revient  à  Duchenne 
'dans  la  connaissance  de  la  paralysie  spinale  infantile.  Je  vous 
«îgoalcrai  surtout  le  mérite  qu'a  eu  Duchenne  de  faire  ressortir 
■cette  sorte  de  contraste  d'évolution,  qui  existe  entre  l'atrophie 
inusculaire  progressive  et  la  paralysie  spinale  infantile  :  ici  la 
paralysie  dominant  la  scène  morbide,  pour  ensuite  faire  place 
ï  l'atrophie,  tandis  que  dans  la  première,  l'atrophie  précède  et 
iCn^endre  la  pai-olyste  ;  l'excitabilité  faradique  des  muscles  voués 
i  l'atroplûe  étant  supprimée  d'emblée  dans  la  seconde,  tandis 
:qu'elle  ne  disparaît  qu'au  fur  et  à  mesure  des  progrès  de  l'atro- 
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phie,  dans  la  première.  Or,  c'est  encore  à  Duchenne  que  nous 
devons  d'avoir  appris  à  connaître  une  maladie  qui  offre  avec  la 
paralysie  spinale  infantile  l'analogie  la  plus  complète,  qui  n'en 
diffère,  au  point  de  vue  clinique,  que  parce  qu'elle  se  déve- 
loppe chez  des  adultes.  C'est  la  maladie  décrite  sous  le  nom  de 
paralysie  spinale  antérieure  aiguë  de  fadulle.  En  raison  de 
cette  similitude  de  symptômes,  Duchenne  avait  conclu,  a  priori^ 
à  l'origine  spinale  de  la  maladie  en  question,  avant  que  l'oc- 
casion se  fût  présentée  de  faire  des  autopsies  de  sujets  atteints 
de  cette  aflection.  Bien  plus,  faisant  application  à  la  patho- 
génie, de  la  notion  physiologique  dont  je  vous  entretenais 
tout  à  l'heure,  de  la  notion  qui  localise  dans  les  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle  les  centres  trophiques  des  muscles,  Du- 
chenne alla  jusqu'à  prédire  que  cette  paralysie  spinale  antérieure 
aiguë  devait  être  en  rapport  avec  des  altérations  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle.  «  La  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte, 
écrivait  Duchenne,  dans  la  dernière  édition  de  son  traité  De 
rélec Irisation  localisée  (1872),  n'a  pas  encore  été  éclairée  par 
l'anatomie  pathologique  ;  mais  en  raisonnant,  par  analogie,  on 
arrive,  presque  à  coup  sûr,  à  l'entrevoir.  En  effet,  si  l'on  prend 
en  considération  la  ressemblance  des  symptômes,  de  la  marche 
et  de  la  terminaison  de  cette  affection  musculaire  de  l'adulte 
avec  ceu\  de  la  paralysie  atrophique  de  l'enfance,  dans  laquelle 
l'anatomie  pathologique  de  la  moelle  est  parfaitement  connue,  on 
conclut,  nécessairement,  à  l'identité  de  la  lésion  anatomique  du 
même  centre  nerveux  (de  la  moelle)  dans  ces  deux  maladies.  En 
conséquence,  ratroi)hie  des  cellules  spinales  antérieures  de  la 
moelle  est,  très  probablement,  la  lésion  anatomique  principale 
de  cette  espèce  de  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte!  »  {Loc.  cit.  y 
444.) 

Voilà  ce  qu'écrivait  Duchenne  (de  Boulogne).  Or  ces  prévisions 
ont  été  conflrmées  par  l'événement,  et  elles  l'ont  été  non  seule- 
ment pour  ce  qui  concerne  la  paralysie  spinale  antérieure  aiguë 
de  l'adulte,  mais  pour  une  autre  forme  de  paralysie  atrophique 
de  même  espèce,  que  Duchenne,  également,  nous  a  fait  con- 
naître, et  qui  ne  diffère  de  la  précédente  que  par  une  évolution 
moins  rapide  :  je  veux  parler  de  l'affection  connue  sous  le  nom 
ÛQ paralysie  générale  spinale  antérieure  sUbaiguë. 

Vous  pouvez  maintenant  vous    faire  une   idée  d'ensemble  du 
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gros  œuvre  de  celte  étude  des  maladies  caractérisées  par  de  latro- 
phie  musculaire,  telle  qu'elle  est  sortie  des  efforts  combinés  des 
cliniciens  et  des  anatomo-pathologistes,  dans  le  courant  de  ces 
quarante  dernières  années. 

Je  vous  ai  montré  comment  se  sont  constitués,  pièce  par  pièce, 
deux  groupes  de  maladies,  dans  la  symptomatologie  desquelles 
l'atrophie  musculaire  occupe  une  plîice  prépondérante ,  deux 
groupes  qui  présentent  un  véritable  contraste  dans  l'évolution 
des  accidents  morbides  : 

Le  premier  groupe  compte  les  atrophier  musculaire!^  pro^ 
f/ressiveSy  espèces  morbides  dont  le  prototype  est  représenté  par 
Tatrophie  musculaire  progressive  de  Duchenne,  où  latrophie 
musculaire  est  le  premier  accident  en  date,  où  cette  atrophie, 
limitée  d'abord  à  une  très  petite  étendue  de  muscles,  gagne  len- 
tement en  extension,  jusqu'à  envahir  peu  à  peu  presque  toutes 
les  masses  musculaires  du  squelette,  n'entraînant  que  tardivement 
la  suppression  des  fonctions  motrices. 

Vautre  groupe,  qui  compte  comme  chef  de  file  la  paralysie 
spinale  infantile,  comprend  des  maladies  où  l'atrophie  est  précédée, 
dominée  en  quelque  sorte  par  la  paralysie  motrice,  où  elle  atteint 
d'emblée  tous  les  muscles  qu'elle  doit  atteindre,  où,  dans  la 
suite,  elle  borne  ses  ravages,  loin  de  les  étendre. 

Je  vous  ai  montré  le  génie  observateur  de  Duchenne,  interve- 
nant pour  tirer  en  quelque  sorte  Vatrophie  musculaire  progres- 
sive du  chaos  des  paralysies  avec  lesquelles  elle  était  confondue 
jusqu'alors  ;  intervenant  pour  montrer  cpie  cette  atrophie  muscu- 
laire progressive  revêt  des  caractères  spéciaux  quand  elle  se  déve- 
loppe dans  le  jeune  âge;  intervenant  dans  la  découverte  de  cette 
autre  maladie  du  jeune  ùge,  qu'on  appelle  la  paralysie  pseudo- 
hypertrophique  :  -présidant,  en  quelque  sorte,  à  l'édification  de 
ces  formes  héréditaires  d'atrophie  musculaire  progressive,  qui 
sollicitent  aujourd'hui,  à  un  si  haut  degré,  l'attention  des  patho- 
logîstes  ;  nous  faisant  connaître  une  autre  maladie  dont  les. 
relations  avec  l'atrophie  musculaire  progressive  sont  aujourd'hui 
bien  connues,  c'est  la  paralysie  glosso-lahio-lan/ngée ;  nous  la 
faisant  connaître  non  seulement  dans  les  traits  cliniques  qui  ont 
permis  de  la  distinguer  des  afieclions  avec  lesquelles  on  l'avait 
confondue  jusqu'alors,  mais  encore  prédi?5ant  en  partie  le  siège 
que  devaient  occuper  les  lésions  dans  le  bulbe. 


.ùuu<^;    faisant    ressortir    dans    la    symptomatologic 
lUrtla^Ho  riniiK»rtancc,  jusqu'alors  méconnue,  de  Télé] 
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Ku  o\llrt^  jo  vous  ai  montré  Duchenne  intervenant  pour  une 

I  unit  aussi  considérable  dans  la  constitution  d'un  autre 
Vuïpo  do  uudadies  amyotropliiques,  qui  s'étend  de  la  paralysie 
vhitudo  infautile  aux  différentes  formes  de  poliomyélites  anté- 
ru'u^Ys  do   radullc,  et  jusqu'à  la  myélite  ou  méningo-myélile 

de  cette 
lUrtUiuH'  I  iin|»\»* ««»»"'»^>-'ï  j**"^"^*-  *»«w- »^  .M..^^^M...M.^^^  «V  M.  v.iemcni  ciiro~ 
iihio;  lui  altribuant  la  place  qui  lui  revenait  dans  le  cadre  des 
uuilrtdioî*  spinales  ;  préparant  ainsi  la  voie  aux  observateurs  qui 
oui  U»calisé  d'une  façon  rigoureuse  le  siège  des  lésions  spinales 
qui  tlouiiiient  lanatomie  pathologique  de  cette  maladie;  faisaut 
\\\\\\v  los  formes  aiguës  et  subaiguës  de  la  paralysie  spinale 
tnihriru/r  de  l'adulte  ce  qu'il  avait  fait  pour  l'atrophie  muscu- 
hùro  progressive,  c'est-à-dire  conférant  à  ces  affections,  l'indi- 
vidualité propre  qu'on  ne  leur  connaissait  pas  jusqu'alors; 
monlrant  la  parfaite  analogie  de  symptômes  qu'elles  offrent  avec 
la  paralysie  spinale  infantile  ;  prédisant  avec  une  admirable 
nrtn'té  de  vue  le  siège  exact  des  lésions  spinales  des  affections 
(lu'ii  venait  de  découvrir. 

Après  avoir  rendu  cet  hommage  désintéressé  à  un  homme  qui 
wvi  fut  pas  apprécié  de  ses  contemporains  autant  qu'il  le  méri- 
tait, je  serais  injuste  en  oubliant  ceax  qui  ont  concouru,  pour  une 
part  importante,  à  fixer  l'étude  des  maladies  amyotrophiques 
au  point  où  elle  est  aujourd'hui. 

I.a  liste  en  est  longue;  aussi  me  bornerai-je  à  vous  citer  les 
auteurs  dont  les  travaux  m'ont  spécialement  servi  pour  les 
leçons,  qui  vont  suivre  :  Cornil,  Cruveilhîer,  Damaschino  et 
lloger,  Déjerine  et  Landouzy,  Joffroy,  Parrot,  Pierret  et  Troisier, 
Proust  et  Ballet,  en  France;  Eicliliorst,  Erb,  Eulenburg,  Frie- 
dreich,  Hammond,  Heine,  Leyden  et  Mœbius,  Schultze,  Zim- 
nierlin,  à  l'étranger. 

Mais  il  est  un  maitre  dont  vous  entendrez  le  nom  prononcé  à 
chaque  pas,  dans  l'histoire  de  ces  maladies  ;  dont  les  travaux 
émergent,  en  quelque  sorte,  du  flot  des  publications  qui  ont  été 
consacrées  à  l'étude  de  ces  affections  :  je  veux  parler  du  profes- 
seur Charcot. 

Pour  des  raisons  que  vous  comprenez  maintenant,  l'activité 
de  Duchenne  s'est  trouvée  confinée  sur  le  seul  terrain  de  la  cli- 
nique, de  l'observation  des  symptômes.   Dans  l'impossibilité  où 
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il  se  trouvait  de  rechercher,  par  lui-même ,  les  lésions  qui  avaient 
dû  donner  naissance  à  ces  symptômes,  Duchenne  a  été  réduit, 
en  matière  de  pathogénie,  à  des  vues  intuitives,  dont  beaucoup 
ont  été  reconnues  exactes  dans  la  suite.  Je  vous  ai  montré 
comment,  pour  plus  d'une  des  maladies  que  nous  lui  devons 
de  connaître  comme  des  aflections  sui  generisy  Duchenne  avait 
été  amené  à  prédire  le  siège  des  lésions. 

Mais  il  appartenait  aux  anatomo-pathologistes  de  nous  fixer, 
d'une  façon  rigoureuse,  sur  cette  partie  de  Tétude  des  atrophies 
musculaires  ;  et  c'est  dans  ce  domaine  que  le  rôle  de  Charcot 
a  été  considérable,  je  n'hésite  pas  à  dire  prépondérant.  Lorsque 
je  vous  exposerai  Tanatomie  pathologique  des  différentes  formes 
de  myopathies  atrophiantes,  à  chaque  pas,  j'aurai  à  vous 
citer  les  recherches  de  Charcot  et  des  élèves  dont  il  a  été 
l'inspirateur  ;  ces  recherches  nous  ont  fourni  une  grande 
partie  des  matériaux  durables,  avec  lesquels  a  été  édifiée  cette 
partie  de  l'étude  des  atrophies  musculaires.  Vous  en  parler  en 
détail,  dès  aujourd'hui,  m'entraînerait  trop  loin.  J'ai  hâte  d'ajouter 
qu'à  cela  ne  s'est  pas  borné  le  rôle  de  Charcot,  dans  l'étude  des 
atrophies  musculaires.  Son  œuvre  est  aussi  celle  d'un  grand 
cUnicien  et  d'un  nosologiste. 

Au  clinicien,  rien  n'échappe  des  éléments  d'une  maladie  ou 
d'un  syndrome  dont  il  fait  l'objet  spécial  de  ses  recherches  ;  et 
c'est  ainsi  que,  pour  m'en  tenir  à  ce  qui  a  trait  aux  atrophies 
musculaires,  l'École  de  la  Salpêtrière  nous  a  dotés  de  nombreuses 
observations  qui  ont  complété  et  rectifié,  sur  bien  des  points,  les 
tableaux  tracés  par  le  promoteur  de  cette  étude,  par  Duchenne. 

L'esprit  généralisateur  du  nosologiste  apparaît  d'abord  dans  les 
descriptions  magistrales  qu'il  nous  a  données  de  la  physionomie 
de  ces  formes  cliniques,  où  sont  groupés,  dans  un  ordre  hiérar- 
chique, les  signes  et  les  symptômes  qui  impriment  à  une  aflec- 
tion  son  cachet  propre;  peintures  tracées,  en  quelque  sorte,  d'après 
nature,  où  on  ne  retrouve  rien  de  cette  banalité  et  de  cette  uni- 
formité des  descriptions  des  palhologistes. 

Mais,  en  même  temps,  Charcot  s'est  attaché  avec  un  soin  spécial, 
à  nous  faire  connaître  les  caractères  qui  différencient  entre  elles 
les  formes  morbides  groupées  autour  d'une  môme  manifestation 
telle  que  l'atrophie  musculaire  ;  à  fixer  dans  des  descrip- 
tions d'ensemble,  les  traits  qui  confèrent  à  chacune  de  ces  formes 
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morbides  son  cachet  individuel  ;  Charcot  s'est  préocupé  d'opérer 
un  groupement  méthodique  des  différentes  variétés  d  atrophie. 

C'est  principalement  aux  recherches  de  Charcot  que  nous 
sommes  redevables  de  la  notion  du  rôle  trophîque  de  la  subs- 
tance grise  des  cornes  antérieures,  rôle  dont  je  vous  ai  fait  res- 
sortir l'importance.  Mettant  à  profit  cette  notion,  Charcot  avait 
établi  la  première  classification  des  atrophies  musculaires,  qui, 
pendant  près  de  vingt  ans,  a  servi  de  guide  dans  l'étude  de  ce 
genre  d'états  pathologiques. 

Cette  classification,  je  puis  vous  le  dire  de  suite,  distinguait 
les  atrophies  musculaires  d'origine  spinale  (tn  protopaihiqzips  et 
deutéropathiques  :  protopathiqtiea,  quand  Tatrophie  musculaire 
était  sous  la  dépendance  d'une  lésion  spinale  atteignant  d'em- 
blée la  substance  grise  des  cornes  antérieures;  deutéropathiques 
ou  secondaires,  quand  la  lésion  des  cellules  nerveuses  était 
de  seconde  date,  consécutive  ù  une  lésion  des  faisceaux  blancs  de 
la  moelle  ou  de  ses  enveloppes. 

Depuis,  s'est  produit  ce  mouvement  que  je  vous  ai  signalé, 
et  qui  a  porté  les  cliniciens  à  rechercher  le  rapport  qui  existe 
entre  les  allures  de  l'atrophie  musculaire  progressive  et  l'inter- 
vention ou  l'absence  de  l'hérédité  morbide  ;  à  rechercher,  aussi, 
les  relations  qui  existent  entre  ces  modalités  cliniques  et  le  siège 
central  ou  périphérique  des  lésions  au  début.  La  classification 
dont  je  vous  parlais  à  l'instant  est  devenue  insuffisante. 

Charcot  ne  s'est  pas  fait  faute  de  le  reconnaître  :  il  a  fait  mieux, 
il  a  refondu  son  œuvre  avec  les  acquisitions  nouvelles.  Dans  deux 
leçons  remarquables,  consacrées  à  la  révision  nosographique  des 
atrophies  musculaires,  il  a  groupé  dans  un  cadre  méthodique  les 
formes  d'atrophie  musculaire  progressive  successivement  décrites 
par  Leydcn  et  Mœbius,  par  Zimmerlin,  par  Erb  en  Allemagne,  et 
plus  récemment  par  Landouzy  et  Déjérinc.  Ce  cadre  nous  servira 
de  fil  conducteur  dans  l'étude  des  atrophies  musculaires  progres- 
sives. 

Enfin,  c'est  à  Charcot  que  nous  sommes  redevable  de  connaître 
la  maladie  connue  sous  le  nom  de  sclérose  latérale  amyotro- 
phique,  dont  l'étude  nous  servira  précisément  de  transition 
naturelle,  pour  passer  de  l'histoire  des  maladies  amyotrophiques, 
des  atrophies  musculaires,  à  celles  des  scléroses  systématiques. 

Avant  de  clore  cet  exposé  historique,  il  me  reste  à  vous  signaler 
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un  chapitre  nouveau,  contemporain,  de  Tétude  des  atrophies 
musculaires  ;  je  veux  parler  des  rapports  des  névrites  diffuses 
avec  les  maladies  qui  s'accompagnent  d'une  atrophie  musculaire 
progressive  ou  diffuse. 

Le  rôle  des  névrites,  dans  ces  maladies,  avait  été  négligé  jusqu  à 
ces  dernières  années  ;  chose  assez  étonnante,  étant  donné  que 

epuis  longtemps,  on  savait  que  des  lésions,  traumatiques  ou 
autres,  des  nerfs  peuvent  engendrer  une  atrophie  musculaire 
circonscrite.  Toujours  est-il  que  jusqu'à  notre  époque  on 
n'accorda  qu'une  attention  très  secondaire  à  l'état  des  'cordons 
nerveux  périphériques,  dans  les  maladies  atrophiantes.  Aujour- 
d'hui on  est  en  train  de  compléter  cette  lacune  ;  je  me  réserve 
de  faire  l'étude  détaillée  des  résultats  obtenus  dans  cette  voie. 
Je  crois  devoir  vous  dire,  de  suite,  qu'à  mon  avis,  certains  obser- 
vateurs paraissent  céder  à  une  tendance  qui  les  porte  à  exagérer 
le  rôle  des  lésions  nerveuses  périphériques,  dans  les  maladies 
caractérisées  par  de  l'atrophie  musculaire  et  dans  d'autres  affec- 
tions nerveuses.  Vous  retiendrez  toutefois,  qu'entre  les  atrophies 
musculaires  qui  naissent  sur  place,  dans  les  muscles,  et  les  atro- 
phies musculaires  consécutives  à  des  lésions  spinales,  il  y  a  place 
pour  des  atrophies  musculaires  en  rapport  avec  une  névrite 
circonscrite  ou  multiple  diffuse. 


MALAllIES  DU  STSTÈMB  NERVEUX.  ^ 


Il 


ÂNÂTOMIE  DES  MUSCLES  A  FIBRES  STRIÉES 


Notions  sommaires  sur  l'organisation  et  la  structure  des  muscles  du  squelette. 
Faisceaux  musculaires  de  difTérents  ordres.  Fibres  musculaires  ou  faisceaux 
primitifs.  La  fibre  musculaire  n'est  pas  un  élément  anatomique  simple;  sa 
structure  L'élément  primitif  est  la  fibrille.  Parenchyme  et  tissu  interstitiel. 
Définition  de  l'atrophie  musculaire. 

Tissu  interstitiel.  Graisse;  vaisseaux. 

Résumé.  Conclusion. 


Me  voilà  arrivé  au  terme  de  cet  exposé  historique  destiné  à 
vous  donner  une  idée  d'ensemble  des  diverses  phases  par  les- 
quelles a  passé  Tétude  des  atrophies  musculaires.  Je  vais  main- 
tenant aborder  cette  étude  dans  ses  détails. 

Vous  vous  attendez  peut-être  à  ce  que,  en  manière  de  point 
de  départ,  je  vous  donne  une  définition  de  Tatrophie  musculaire. 
Mais  cette  définition  sera  bien  mieux  comprise  quand  je  vous 
aurai  rappelé  les  notions  élémentaires  d'anatomie,  sans  lesquelles 
il  vous  serait  impossible  de  suivre  cet  enseignement  avec  profit. 
Je  vais  donc,  au  préalable,  vous  rappeler,  aussi  succinctement 
que  possible,  ce  qui  est  relatif  à  la  structure  des  muscles  striés  ; 
la  définition  de  Tatrophie  musculaire  vous  sera  donnée  ensuite 
comme  un  corollaire  de  ce  chapitre  d'anatomie.  Je  vous  rappel- 
lerai aussi  les  principales  notions  relatives  à  la  physiologie  et  au 
développement  des  muscles,  notions  dont  vous  trouverez  à  faire 
remploi  dans  le  cours  de  cette  étude. 

Notiom  sommaires  sur  roj^ganisation  etlaslrucUire  des  muscles, 
—  Le  tissu  musculaire,  vous  le  savez,  est,  chez  les  animaux  supé- 
rieurs, lagent  actif  des  mouvements.  Par  sa  masse,  il  l'emporte 
probablement  sur  tous  les  autres  tissus  qui  entrent  dans  la  cons- 
titution de  notre  organisme,  et,  à  ce  propos,  je  vous  ferai  remar- 
quer celte  chose  singulière  qu'un  tissu,  si  largement  représenté 
dans  le  corps  de  Thomme.  ait,  jusqu'à  ces  dernières  années,  si 
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rpeu  occupé  l'allcntion  des  palliologisles.  A  cet  égard,  les  choses 
I  sont  bien  changées  aujourd'hui,  vous  devez  le  comprendre  déjà 
[  par  ce  que  je  vous  ai  dJl  dans  ma  première  leçon. 

Le  tissu  musculaire,  en  s'organisanL,  forme  ce  qu'on  appelle  des 

I  muscles,  donl  l'élément  spécifique  est  représenté  par  des  fibres 

i  contractiles.  Vous  n'êtes  pas  sans  savoir  que  ces  fibres  sont  de 

dca\  espèces  ;   les  fibres  striées,  et  les  fibres  lisses,  qui  ne  se 

rencontrent  jamais  réunies  dans  un  môme  organe  contractile. 

De  là,  cette  division  des  organes  contractiles  en  muscles  à  fibres 
isses  (muscles  de  la  \ie  végétative)  et  muscles  à  fibres  striées 
{(muscles  de  la  vie  animale,  de  lu  vie  de  relation). 

Tous  les  muscles  du  squelette  appartiennent  à  cette  dernière 
wtégorio,  tandis  que  les  éléments  musculaires  de  la  première 
alégorie,  les  fibres  lisses,  se  renconlrenl  exclusivement  dans  les 
Etuniques  contractiles  des  organes  viscéraux  (estomac,  intestin. 
pressÏL-.  utérus,  etc.)  et  des  vaisseaux.  Il  ne  sera  pas  superflu  de 
■TOUS  rappeler  qu'en  fait  de  viscères  profond?,  internes,  qui  échap- 
«nt  à  celle  règle,  il  y  a  le  cœur,  dont  la  lunique  musculaire,  le 
nyocarde,  est  exclusivement  constituée  par  des  fibres  striée-'. 

Muscles  du  squelette.  —  Ce  sont  principalement  les  muscles  de  la 
œcondc  classe,  les  muscles  à.  fibres  striées,  que  nous  avons  à  envî- 
iger  ici.  En  effet,  ce  sont  surtout  ces  muscles-là,  les  muscles  du 
iquetette,  les  muscles  superficiels,  qui  sont  lésés  dans  les  diverses 
■formes  de  myopathies  donl  nous  nous  occuperons  dans  ces  leçons. 
Je  vais  donc  commencer  par  vous  donner  une  idée  aussi  nette 
ne  possible,  de  la  structure  générale  dos  muscles  du  squelette. 
,  sachez,  pour  ceux  d'entre  vous  qui  ne  sont  pas  encore  entrés 
laas  les  détails  de  celte  étude,  que  tout  ce  qui  louche  à  la  slnic- 
nrc  fine  du  tissu  musculaire  est  encore  assei  mal  connu  des  hîs- 
lologistes. 

Pour  vous  en  convaincre,  vous  n'aurez  qu'à  parcourir  l'article  : 
Muscles  {Dictionntire  encijclopédiijiie  des  sciences  médicales)  du 
■ofesseup  Ch.  Robin,  écrit  il  y  a  une  dizaine  d'années  à  peine  ; 
"oua  aurez  bien  vite  une  idée  de  l'incertitude  qui  règne  encore 
ur  une  question  d'anatomie  si  abordable  en  apparence. 

Sans  doute,  grâce  aux  recherches  faites  depuis  lors,  bien  des 
points  afférents  à  celte  étude  ont  été  élucidés;  mais  que  de  chemin 
■Û  ri'ïle  à  parcourir  dans  cette  voie  '. 

Bien  entendu  que,  pour  ne  pas  sortir  de  mon  r.Me,  qui  est  avant 
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tout  de  VOUS  enseigner  la  pathologie,  je  me  bornerai  à  vous  don- 
ner de  nos  connaissances  sur  Torganisation  et  la  structure  des 
muscles  de  la  vie  de  relation  une  idée  d'ensemble,  suffisante 
pour  vous  permettre  de  saisir  et  de  comprendre  la  nature  des 
altérations  musculaires  qu'on  rencontre  dans  les  formes  diverses 
des  myopathies  atrophiantes. 

Faisceaux  musculaires  de  différents  ordres,  —  Vous  avez  tous 
vu  des  muscles  du  squelette  mis  à  nu,  le  biceps  par  exemple.  Vous 
savez  donc  qu'un  pareil  muscle  se  présente  à  l'œil  nu,  comme  une 
agglomération  de  faisceaux  juxtaposés  ;  c'est  ce  que  nous  appel- 
lerons des  faiceaux  quaternaires.  La  plupart  d'entre  vous  savent 
aussi  qu'il  est  facile,  par  la  dissection,  de  décomposer  ces  faisceaux 
dits  quaternaires  en  d'autres  également  visibles  à  Tœil  nu  et  que 
nous  appellerons  faisceaux  tertiaires.  Cette  dissociation  préexiste 
naturellement  dans  certains  muscles  plats,  tels  que  l'orbiculaire 
des  paupières  ;  autrement  dit,  les  muscles  de  cette  conformation 
ne  renferment  que  des  faisceaux  tertiaires. 

Les  faisceaux  tertiaires ^  dont  la  juxtaposition  constitue  un  fais- 
ceau quaternaire^  et  les  faisceaux  quaternaires  dont  l'ensemble 
forme  un  muscle^  tel  que  le  biceps,  sont  reliés  entre  eux  par  du 
tissu  lamineux,  variété  de  tissu  conjonctif,  qui  s'insinue  dans  leurs 
interstices.  Cet  ensemble  de  cloisons  intra-musculaires  forme 
ce  que  l'on  appelle  le  périmysium  interne.  Elles  émanent  du 
périmysium  externe^  couche  superficielle  de  tissu  lamineux,  qui 
entoure  le  muscle  et  qu'il  ne  faut  pas  confondre  avec  l'aponé- 
vrose. 

Ce  tissu  lamineux  pénètre  également  dans  les  faisceaux  tertiaires 
pour  les  dissocier  en  faisceaux  secondaires^  visibles,  eux  aussi,  à 
l'œil  nu,  faisceaux  que  les  anciens  auteurs,  privés  du  secours  du 
microscope,  considéraient  comme  des  fibres  musculaires  et  dési- 
gnaient sous  ce  nom. 

Poiu*  vous  donner  une  vue  d'ensemble  de  cette  organisation 
du  muscle  en  faisceaux  de  différents  ordres,  je  vais  vous  présenter 
le  dessin  (fig.  1)  de  la  section  transversale  d'un  muscle  tel  que 
le  biceps.  Sur  une  pareille  section  vous  distinguerez  les  détails 
suivants  : 

1^  Une  première  enveloppe  externe  (a),  c'est  l'aponévrose  ; 

2^  Une  deuxième  enveloppe  (ô),  concentrique  à  la  première,  c'est 
le  périmysium  externe  ; 
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3°  De  celle  ligne  vous  voyez  partir  des  travées  [c),  qui  pénèlrent 
dans  l'épaisseur  du  muscle  el  qui  circonscrivent  de  gros  Uols 
arrondis  {H]  :  les  travées  font  partie  du  périmvsium  interne,  et  les 
Ilots  sont  des  faisceaux  musculaires  quaternaires  et  tertiaires; 


Fifi.  1. 

4"  Un  examen  alteutif  vous  fait  voir  que  ces  Ilots  sont  dôcom- 
>8ésen  d'autres  plus  petits  (e),  pardes  travées  qui  partent  des 
%miëres  et  qui  sont  plus  minces  qu'elles.  Ces  travées  de  second 
•dre  ne  sont  que  la  continuation  du  périmysium  interne,  et  les 
ots  qu'elles  séparent  sont  des  faisceaux  musculaires  secon- 
ttrea. 

Fibres  inuiculahvs  ou  faiseeatu:  primitifs.  —  Tout  cela,  je  vous 
répète,  peut  être  constaté  à  l'œil  nu,  sur  des  coupes  de  muscles. 
le  si,  maintenant,  vous  examinez  la  coupe  d'un  de  ses  fais- 
ceaux secondaires  avec  un  grossissement  sulïîsiml,  vous  recon- 
naîtrez que  lui  aus'«i  est  pénétré  par  le  tissu  lamineux  du  péri- 
lysium  interne,  dissocié  en  d'autres  faisceaux,  qu'on  appelle 

iiifs. 
Autrement  dit.  ainsi  que  je  l'ai  liii!  représenter  sur  le  dessin 
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â-joinl  (fig.  2),  chaque  faisceau  secondaire  résulte  de  la  juxtaposi- 
tion d'un  certain  nombre  de  cylindres  ou  faisceaux  primitifs,  qui 
sont  les  fibres  musculaires,  dans  le  sens  actuel  du  mol.  Ces  fais- 
ceaux primitifs  ou  fibres  musculaires  sont  séparés  et  reliés  par 
des  cloisons  de  tissu  lamineux  (è),  continuation  du  périmysium 
interne. 


La  fibre  musculaire  n'est  pas  un  élément  analomique  simple. 
Sa  structure.  —  Là  s'arrête  cette  dissociation  opérée  par  le  tissu 
lamineu\  inlerfascicutaire  ou  périmysium  interne.  Mais  il  ne  fau- 
drait pas  croire  pour  cela  que  te  dernier  terme  où  nous  conduit 
cette  dissociation,  le  faisceau  primitif,  est  un  élément  simple. 
L'examen  microscopique  d'une  coupe  de  faisceaux  primitifs  vous 
convaincra  bien  vite  du  contraire.  Vous  constaterez  que  chacun  de 
ces  faisceaux  primitifs  comprend  : 

("  Une  enveloppe  (c)  appelée  sarcolemme  ou  myolemme,  véritable 
tube  terminé  à  ses  deux  extrémités  en  forme  de  cul-de-sac,  à 
parois  minces,  homogènes,  transparentes  et  élastiques. 

2°  Des  cellules  à  noyaux  (c)  appelées  corpuscules  musculaires, 
disséminées  à  la  surface  interne  du  sarcolemme,  eldans  l'épais- 
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seur  de  la  fibre  entre  les  fibrilles;  au  point  de  \Tie  de  lanc- 
tomie  pathologique,  ces  corpuscules  offrent  une  importance  capi- 
tale. Ils  ont  une  forme  allongée  ;  leur  grand  diamètre  est  paral- 
lèle à  l'axe  longitudinal  des  faisceaux  secondaires  ;  leur  noyau  est 
également  ovoïde  et  se  distingue  très  facilement,  grâce  à  son 
contour  très  net  et  très  épais.  Le  protoplasma  de  ces  cellules  est 
à  fines  granulations,  il  est  néanmoins  d'une  transparence  par- 
faite; 

S^'Unemasse  cylindrique (rf),  que  l'analyse  histologiquearéussià 
dissocier  en  ^ô/tV/^^  juxtaposées  parallèlement  ;  ce  sont  ces  fibrilles 
que  Ranvier,  dans  son  remarquable  Traité  technique  d'Histologie^ 
appelle  des  cylindres  primitifs.  Examinées  dans  le  sens  de  la  lon- 
gueur, ces  fibrilles  semblent  résulter  de  la  superposition  de  bandes 
alternativement  sombres  et  claires ,  qui  donnent  à  la  fibrille  son 
aspect  strié  (fig.  3).  De  slriation  proprement  dite,  comme  celle  qui  ré* 
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Fig.  3. 


sulterait  d'une  succession  de  dépressions  et  de  saillies,  il  n'en  existe 
pas.  D'autre  part,  la  juxtaposition  des  fibrilles  se  fait  de  telle  sorte 
qu'à  une  bande  noire  de  Tune  d'elles  correspond,  comme  niveau, 
une  bande  noire  de  la  fibrille  voisine,  et  de  même  pour  les  bandes 
claires.  Par  suite,  à  la  surface  de  la  colonnette  qui  résulte  de  la 
juxtaposition  des  fibrilles,  on  retrouve  ce  même  aspect,  dit  strié,  que 
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Ton  découvre  sur  chaque  fibrille  considérée  isolément*.  J'ai  dit 
déjà,  que  dans  les  interstices  des  fibrilles  on  retrouve  de  ces 
mômes  cellules  à  noyau  dont  il  a  été  question  à  l'instant.  J'ajoute 
que  les  interstices  compris  entre  les  fibrilles  logent  une  substance 
amorphe,  sorte  de  ciment  que  durcit  l'acide  chromique. 

Quand  on  examine  avec  un  grossissement  suffisamment  fort,  la 
coupe  transversale  d'une  fibre  musculaire,  les  sections  des  fibrilles 
apparaissent  comme  autant  de  petits  polygones  juxtaposés,  comme 
des  pavés  séparés  par  le  ciment  intermédiaire.  C'est  cette  dis- 
position en  réseau  à  mailles  polygonales,  qu'on  est  convenu  de 
désigner  sous  le  nom  de  champ  de  Cohnhehn,  du  nom  del'histo- 
logiste  qui  le  premier  Ta  signalée.  Ce  champ  de  Cohnheim  est  très 
important  à  bien  connaître.  C'est  sur  son  étendue,  ses  variations, 
que  repose  la  compréhension  de  la  forme  histologique  de  l'atrophie. 

L'élément  primitif  du  muscle  est  la  fibrille.  —  Ces  fiibrilles 
dites  striées,  qui,  par  leur  juxtaposition,  forment  avec  les  cellules 
à  noyau  le  contenu  des  tubes  sarcolemmatiques,  ces  fibrilles, 
dis-je,  représentent,  en  somme.  Vêlement  primitif  et  spécifique 
du  muscle,  qui  dérive  du  corpuscule  musculaire.  La  substance 
qui  les  constitue  n'est  autre  que  la  substance  contractile,  douée 
de  cette  propriété  spécifique  du  tissu  musculaire,  la  contrac- 
tilité,  qu'il  ne  faut  pas  confondre  avec  Y  élasticité^  avec  la  propriété 
dont  est  douée  le  sarcolemme,  la  gaine  d'enveloppe  des  fibrilles 
ou  cylindres  primitifs  qui  entrent  dans  la  formation  d'une  fibre 
musculaire. 

Parenchi/me  et  tissu  interstitiel.  —  Récapitulons  maintenant 
en  quelques  mots  ce  que  je  viens  de  vous  dire  de  l'organisation  et 
de  la  structure  des  muscles  striés.  De  toute  cette  terminologie  qui 
distingue  dans  un  muscle  des  faisceaux  quaternaires,  tertiaires, 
secondaires  et  primitifs,  —  termes  qui  n'ont  pas  une  signification 
identique  dans  les  auteurs  un  peu  anciens  et  dans  les  auteurs 


^  L'aspect  de  la  fibre  musculaire  examinée  à  l'aide  du  microscope  est  donc 
caractérisée  par  une  double  striation  (fig.  3)  :  striation  longitudinale,  parallèle 
à  l'axe  de  la  libre;  striation  transoersale, cciie  dernière  plus  apparente  que  l'autre. 

La  striation  transversale  parait  provenir  d'une  succession  alternative  de  lignes 
obscures  et  de  lignes  transparentes;  il  semble  que  la  fibrille  résulte  de  la 
superposition  de  disques  alternativement  foncés  et  clairs.  Or,  quand  on  traite 
la  fibre  musculaire  par  certains  réactifs — suc  gastrique,  acide  chlorhydrique  — 
on  rend  la  striation  transversale  beaucoup  plus  apparente,  et  en  même  temps  se 
dessine  avec  plus  de  netteté  cette  décomposition  de  la  fibre  en  disques  super- 
posés (disques  de  Bowmann). 
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coQtcmporaÎQâ, — vous  ne  devez  retenir,  pour  la  suite  de  ces  levons, 
que  ceci  : 

C'est  que  tout  muscle  du  squelette  résulte  de  la  juxtaposition 
d'un  certain  nombre  do  fibres  musculaiies  {ou  faisceaux  primitifs), 
séparées  par  des  cloisons  de  tissu  conjonclif  qui  groupent  ces 
fibres  en  faisceaux  de  différents  ordres; 

C'est  que  ces  fibres  musculaires  ne  sont  pas  des  éléments 
simples  (comme  pourrait  le  faire  croire  la  dénomination  de  fais- 
ceaux primitifs). 

VtU-ment  primitif  de  la  fibre  musculaire,  l'élémenl  primitif  du 
muscle,  est  représenté  â  la  fois  par  les  fibrilles  et  par  les  corpus- 
cules muscidaires,  car,  retenez  bien  ce  détail,  fibrilles  el  corpus- 
cules musculaires  représentent  un  môme  élément  analomique  à 
deux  ûges  différents,  si  je  puis  m'etprimer  ainsi.  Les  fibrilles  ne 
sont  qu'un  produit  de  la  transformation  des  corpuscules  ;  ce  sont, 
si  vous  le  voulez,  des  corpuscules  musculaires  adultes,  et  inverse- 
ment les  corpuscules  musculaires  sont  des  fibrilles  embryonnaires. 

Ces  éléments  spécifiques  des  muscles,  fibrilles  et  noyau\,  repré- 
sentent le  pmcncliyme  du  muscle  ;  les  autres  éléments  —  péri- 
mysium,  graisse,  vaisseaux,  nerfs,  —  constituent  la  irame  inters- 
titielle de  l'organe. 

Définition  de  l'aCrophie  musculaire. — Vous  me  comprendrez 
maintenant  si,  pour  définir  l'atrophie  musculaire,  je  vous  dis  qu'on 
doit  entendre  par  li  une  deslruclion  le  phts  souvent  partielle  des 
fibrilles  gui  représentent  la  substance  contractile  d'un  muscle, 
abstraction  faite  de  l'étal  des  autres  éléments  du  muscle.  Je  veux 
dire  par  ces  derniers  mots,  que  les  autres  éléments  du  muscle, 
les  éléments  de  sa  trame  interstitielle,  peuvent  avoir  subi  un  accrois- 
sement en  nombre  et  en  masse,  et  le  muscle  avoir  augmenté  de 
volume  tout  en  élanl  atrophié. 

Vous  devez  saisir  aussi,  dès  maintenant,  la  raison  anatomique  de 
la  classificalion  qui  consistera  à  distinguer  les  allérations  nius- 
tulaires  susceptibles  d'engendrer  l'atrophie  des  fibres,  en  deux 
ordres  : 

1°  Les  altérations  qui  atteignent  le  contenu  des  lubes  sar- 
colemmatiques,  c'est-à-dire  les  éléments  primitifs,  spécifiques,  des 
muscles,  les  fibrilles  et  les  noyaux  dont  dérivent  ces  fibrilles,  — 
(tUéralioiisparenchymateuses. 

2"  Les  allérations  qui  se  passent  en  dehors  des  gaines  sarco- 
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lemroatiques,  soit  dans  le  tissu  lamineux  ou  périraysîum  interne, 
interposé  aux  fibres  musculaires  qui  constituent  un  faisceau  pri- 
mitif, soit  dans  celui  qui  est  interposé  aux  faisceaux  secondaires 
tertiaires  ou  quaternaires  dont  se  compose  un  muscle,  —  alté- 
rations  interstitielles. 

Tissu  interstitiel.  —  Le  tissu  interstitiel  des  muscles  présente 
une  structure  assez  semblable  à  celle  du  tissu  conjonctif  sous- 
cutané.  11  est  constitué  par  des  faisceaux  ou  lamelles  de  tissu 
connectif,  remarquables  par  leur  minceur. 

Ces  faisceaux  s'entre-croisent,  formant  un  vaste  réseau,  dans 
les  lacunes  duquel  sont  comprises  les  fibres  et  les  faisceaux  mus- 
culaires. 

Graisse.  —  Entre  les  fibres  de  ce  tissu  lamineux  interstitiel 
sont  logées  des  vésicules  adipeuses,  en  quantité  moindre  que 
dans  le  tissu  conjonctif  lâche  sous-cutané.  Détail  important,  ces 
cellules  graisseuses  ne  se  rencontrent,  à  l'état  normal,  que  dans 
les  interstices  des  faisceaux  quaternaires,  des  faisceaux  tertiaires 
et  des  faisceaux  secondaires  ;  on  n'en  découvre  point  dans  l'épais- 
seur des  faisceaux  secondaires,  entre  les  faisceaux  primitifs  ou 
fibres  musculaires. 

Vaisseaux.  —  Au  moment  de  pénétrer  dans  un  muscle,  les 
artérioles  sont,  en  général,  de  petit  calibre  et  au  nombre 
de  plusieurs  ;  elles  s'insinuent  dans  des  interstices  compris 
entre  les  faisceaux  quaternaires  et  tertiaires,  et  elles  sont  sup- 
portées par  le  tissu  lamineux  qui  constitue  le  périmysîum 
interne. 

Au  moment  de  sa  pénétration  dans  la  masse  du  muscle,  chaque 
artériole  est,  en  général,  côtoyée  par  deux  veinules. 

Cette  pénétration  se  fait  dans  une  direction  perpendiculaire  aux 
faisceaux  du  muscle  ou  un  peu  obliquement;  puis,  arrivés  à  une 
certaine  profondeur,  ces  vaisseaux  émettent  des  branches  qui 
cheminent  dans  une  direction  parallèle  aax  faisceaux,  et  d'où 
partent  des  ramifications  qui  s'anastomosent  les  unes  avec  les 
autres,  de  manière  à  enlacer  les  faisceaux  secondaires  dans  un 
réseau  à  mailles  serrées.  De  ce  réseau  partent  des  ramifications 
plus  fines  encore,  qui  pénètrent  dans  Tintiraité  des  faisceaux 
secondaires  et  s'y  capillarisent,  en  enlaçant  les  faisceaux  primitifs 
autrement  dit  les  fibres  musculaires. 

Là  s'arrête  cette  pénétration  des  muscles  par  les  vaisseaux  sanguins 
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En  sonunp,  vous  retiendrez  pour  l'inlelligence  do  ce  qui  va 
suivre,  les  dcu\  points  suivants  : 

1"  Les  muscles  sont  traversés  par  un  réseau  capillaire  e\trû- 
meuicnl  serré,  et  cette  vascularisalion  si  riche  est  en  rapport 
avec  iactivité  fonctionnellL'  des  muscles,  qui  sont  des  foyers  calo- 
rigènes  par  excellence,  en  niÉnie  temps  que  les  producteurs  du 
travail  mécanique  corporel; 

2'  Les  éléments  vasculaires,  qui  pénètrent  dans  un  muscle,  ne 
franchissent  pas  la  limite  représentée  par  les  gaines  sarcolem- 
matiques  des  faisceaux  primitifs  ou  fibres  musculaires. 

Les  vaisseaux  et  la  trame  conjonctive  {pêrimt/sium)  qui  leur 
^ert  de  support  constituent  donc  le  tissu  interstitiel  de  la  masse 
musculaire,  le  tissu  parenchymateitx  étant  représenté  par  les 
fibrilles  et  les  noyaux  musculaires  avec  leur  enveloppe,  le  sarco- 
lemme.  Dans  le  tissu  înlersliliel  cheminent  également  des  vais- 
seaui  lymphatiques  que  je  ne  ferai  que  signaler,  et  des  raraiÛ- 
catîuns  nerveuses,  dont  j'aurai  à  vous  parler  plus  lard. 

Résumé.  —  Si  maintenant  nous  jetons  un  coup  d'œil  d'ensemble 
sur  l'organisation  analomique  des  muscles,  en  nous  préoccupant 
surtout  des  applications  que  nous  pourrons  en  faire  à  l'anato- 
mie  pathologique  des  myopathies  atrophiantes,  nous  serons  ame- 
nés ù  nous  représenter  celte  organisation  de  la  façon  suivante  : 

Tout  muscle  comprend  une  trame  interstitielle  et  des  éléments 
propres,  parenclujmtttetix. 

Les  éléments  parenchymateux  sont  représentés  par  les  faisceaux 
primitifs  ou  fibres  musculaires,  comprenant  chacun  :  une  ijaine 
appelée  sarcohmme  ou  myokmme,  des  fibrilles  et  des  noyaux 
musculfiires  contenus  dans  celle  gaine. 

Le  tissu  interstitiel,  comparable,  quant  à  ses  éléments  consti- 
Lnanls,  A  celui  des  autres  organes,  comprend  du  tissu  conjonctif 
lamineur,  une  certaine  quantité  de  graisse,  des  vaîsseaax  san- 
guins et  lymphatiques  et  des  ramuscules  nerveax. 

La  trame  conjonctive  (périraysium  interne)  lire  ses  origines 
d'une  enveloppe  de  même  structure  {périmysium  externe),  inler- 
posée  au  muscle  cl  û  son  aponévrose.  En  pénélranl  dans  le  muscle, 
elle  décompose  la  masse  de  celui-ci  en  faisceaux  volumineux, 
visibles  ù  l'œil  nu,  quaternaires  ou  tertiaires,  et  ceux-ci  en  tais- 
ceaax  secondaires,  puis  en  fibres  musculaires,  sur  lesquelles  ce 
lissu  laniineux  vient  en  quelque  sorte  se  fixer  ou  plutôt  se  perdre. 
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On  peut  donc  se  figurer  Tenserable  d  un  muscle  tel  que  le 
biceps,  SOUS  la  forme  schématique  suivante  :  une  agglomération 
de  fibres  musculaires  ou  faisceaux  primitifs^  juxtaposées  y  et  con- 
tenues dans  une  enveloppe  commune^  le  périmysium  externe; 
entre  ces  fibres  musculaires^  un  système  de  cloisons  (périmy- 
sium interne)  qui  émanent  de  Tenveloppe  commune  et  qui 
groupent  les  fibres  musculaires  en  faisceaux  secondaires,  ceux-ci 
en  faisceaux  tertiaires  et  quaternaires,  que  le  périmysium  externe 
groupe  en  un  muscle  unique. 

Conclusion.  —  La  conclusion  de  cette  étude  d'anatomîe  de 
structure  sera  la  suivante  :  Toutes  les  altérations  qui  auront  pour 
siège  le  contenu  des  tubes  sarcolenimatiques  seront  d'ordre  paren^ 
chymateux  ;  et  toutes  les  altératiom  qui,  respectant  le  contenu 
des  tubes  sarcolemmatiques^  auront  pour  substratum  les  éléments 
interposés  à  ces  tubes  [périmysium  ou  tissu  lamineux,  graisse, 
vaisseaux)  seront  d'ordre  interstitiel. 

Prochainement  nous  entreprendrons  Tétude  analytique  de  ces 
altérations  musculaires  dans  leurs  rapports  avec  les  atrophies. 
Vous  prévoyez,  dès  maintenant,  qu'en  ne  tenant  compte  que  de  la 
localisation  précise  du  processus  local,  une  première  distinction 
s'offre  à  Tesprit  pour  Tétude  de  ces  myopathies  atrophiantes,  c'est 
celle  qui  consiste  à  opposer  les  myopathies  interstitielles  aux 
myopathies  parenchymateuses.  Elle  nous  servira  de  guide  dans 
l'étude  des  altérations  histologiques  des  muscles,  que  Ton  ren- 
contre dans  les  différentes  formes  d'atrophies  musculaires. 

Mais  je  tiens  à  vous  le  dire  dès  maintenant,  cette  manière  de 
procéder,  cette  dissociation  des  altérations  musculaires  atro- 
phiantes en  parenchymateuses  et  en  interstitielles  est  purement 
artificielle,  purement  abstractive.  En  réalité,  ces  processus  histo- 
logiques, que  nous  considérerons  d'abord  séparément  pour  vous 
en  faciliter  Tétude,  ne  se  développent  pas  indépendamment  les 
uns  des  autres,  ils  s'associent  toujours  dans  une  certaine  mesure^ 
comme  je  vous  le  démontrerai  dans  la  suite. 
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•hysiolngîe  du  mjscle  slpié.  Conlraclion  musculaire.  Son  musculaire.  Tonicité. 
ËiciUbilité  électrique.  Sens  musculaire.  Respiration  des  muscles.  Réaction 
p  des  muscles. 
I  Développement  des  muscles.  Uuscics  du  racliis.  Huscles  pariâlaux.  Ordre  d'ap- 
parition des  muscles;  inlérât  que  présente  son  étude.  Fibres  rouges  el fibres 
blancbes  :  leur  râle  pliysiologiijue  respecUr.  Fuseaux  musculaires. 

Physiologie  du  muscle  strié.  —  Avanl  d'aborder  les  questions 
s  pathologie  qui  seront  le  principal  objet  de  ces.  leçons,  il  me 
'  reste  encore  à  vous  exposer  sommairoment  les  notions  de  phy- 
siologique et  d'histogenèse  qui  vous  seront  indispensables  pour 
bien  comprendre  le  mécanisme  de  développement  des  atrophies 
l  musculaires.  Je  serai  bref  A  propos  de  ces  notions  que,  pour  la 
■  plupart,  vous  possédez  sans  doute  déjà. 

Contraction  musculaire.   —  Le  muscle,    c'est  là  une  notion 
se    présente   pour    le    physiologiste    dans    deux    états 
ifférents  :  Tétat  de  repos  et  l'ùtal  d'activité  ou  de  contraction. 
La  contraction  musculaire  est  dite  directe  quand  elle  se  produit 
■iSOUS  l'influence  de  la  volonté,  indirecte  quand  elle   succède  â 
IQDc  cicilation  venue  du  dehors,  électricité,  choc  mécanique,  etc. 
{Toujours  elle  se  révèle  à  nos  sens  par  un  changement  de  forme 
t  de  consistance  du  muscle  qui  se  contracte. 
Le  changement  de  forme  consiste  à  la  fois  dans  un  raccourcis- 
'sement  et  dans  une  augmentation  d'épaisseur  ;  on  peut  dire  que 
les  dimensions  transversales  du  muscle    qui   se  contracte  aug- 
mentent en  raison  directe  du  raccourcissement,  de  sorte  qu'en 
léfinitîve,  le  volume  du  muscle  varie  peu. 

Quand  on  étudie /«  conlraclion  musculaire  sur  un  muscle  sou- 
lis  4  une  excitation  artificielle,  on  est  à  mémo  de  reconnaître 
!  résulte  (fune  succession  de  secousses  élémentaires.  C'est 
tout  en  excitant  le  muscle  par  l'électricité    [courant  [ara- 
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digne)  qu'on  peut  bien  se  rendre  compte  de  ce  qu'est  la  contrac- 
tion musculaire.  Tout  d  abord  on  constate  que  le  muscle  met 
un  certain  temps,  très  court  d'ailleurs,  à  obéir  à  Texcitation  qui 
sollicite  sa  contractilité.  Puis,  une  contraction  très  rapide  se 
produit,  suivie  de  beaucoup  d'autres,  qui  se  fondent  les  unes 
dans  les  autres.  Cet  état,  dans  lequel  les  fibres  n'ont  pas  le  temps 
de  se  relâcher  complètement  dans  Tintervalle  de  deux  excitations 
et  de  deux  contractions  successives,  est  désigné  sous  le  nom  de 
tétanos  physiologique.  11  est,  dans  une  certaine  mesure,  Timage 
de  la  contraction  physiologique,  de  celle  qui  succède  aux  incita- 
tions de  la  volonté. 

Son  77iiisculaire.  —  Quand  on  ausculte  un  muscle  en  état  de 
contraction,  on  perçoit  un  bruit  sourd,  connu  sous  le  nom  de 
son  invscidaire.  Ce  phénomène  permet  déjà  de  prévoir  que, 
pendant  ses  phases  de  contraction,  le  muscle  est  le  siège  de 
mouvements  vibratoires.  Effectivement,  quand  on  examine  sous 
le  microscope  des  muscles  d'animaux  transparents,  on  constate 
que  leurs  fibres  musculaires,  au  moment  de  se  contracter,  pré- 
sentent des  renflements  agités  par  des  mouvements  ondulatoires. 
Ces  ondes  musculaires  résultent,  selon  toute  probabilité,  de  ce 
que  les  stries  musculaires  se  tassent  au  niveau  des  renflements; 
c'est  du  moins  ce  qu'autorisent  à  croire  les  résultats  des  re- 
cherches de  Ranvier  sur  le  spectre  musculaire. 

J  ajoute  que  la  contraction  musculaire  ne  peut  jamais  se  main- 
tenir que  pendant  une  durée  limitée  (33  minutes  environ  au 
maximum). 

Tonicité  musculaire.  —  Quand  le  muscle  quitte  Tétat  de  con- 
traction, il  ne  passe  pas  habituellement  à  celui  de  repos  absolu, 
de  relâchement  complet,  il  reste  dans  un  état  de  demi-repos, 
grâce  à  une  sorte  d'excitation  latente  qui  lui  vient  de  certaines 
rt'gions  de  la  subtance  grise  des  centres  nerveux.  Ce  qu'on  est 
convenu  d'appeler  tonicité  musculaire  se  rapporte  à  cet  état  par- 
ticulier du  muscle.  En  réalité,  ainsi  que  je  viens  de  vous  le  dire, 
cet  état  est  sous  la  dépendance  des  fonctions  du  système  ner- 
veux; c'est  à  tort  qu'on  y  voudrait  voir  une  propriété  inhérente 
au  tissu  musculaire. 

Indépendamment  de  leur  contractilité,  les  muscles  possèdent 
un  certain  degré  ^'élasticité.  Ils  en  sont  redevables  surtout  aux 
gftines  sarcolemmatiques  qui   enveloppent    les  fibrilles   muscu- 
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laiPCs  ;  copendanl  les  fibrilles  ellos-mèmes  ne  sont  pas  dcimurvues 
d'tla^icité.  J'ajoute  que  celle  propriété  joue  un  rôle  important 
âans  la  mécanique  animale. 

ExcilaiUité  c/eciri(/ue.  —  J'ai  ù  vous  signaler  encore  une 
autre  propriétO  des  muscles,  dont  vous  entendrez  parler  souvent, 
c'est  It-ur  escilaôililé  électrique,  qui  fait  que.  quand  on  les  excite 
par  l'électricité,  les  muscles  riipondcnt  à  ces  ctcitations  par  des 
phénomènes  de  contraction,  dont  l'étude  est  assez  complexe.  Aussi 
je  me  propose  de  consacrer  plus  tard  une  ou  deu\  leçons  spiï- 
ciale»  A  cette  étude. 

Sens  musculaire.  —  Vous  savez  aussi  que  si  les  muscles  ne 
participent  que  dans  une  très  faible  mesure  â  cette  propriété  qu'on 
appelle  la  sensibilité  générale,  ils  sont,  par  contre,  le  sitgc  d'une 
scimbililé  spéciale^  désignée  sous  le  nom  de  sens  musculaire.  On 
a  trouve  souvent  modiliëe  dans  les  maladies  du  système  nervemi, 
it  à  ce  titre  elle  doit  vous  intéresser  particulièrement.  C'est  à  la 
Bvcur  de  cette  sensibilité  spéciale  que  nous  sommes  il  même 
l'apprécier  l'étendue  des  mouvements  que  nous  exécutons,  l'atti- 
tude de  nos  membres,  la  force  déployée  par  la  contraction  d'un 
ta  de  plusieurs  muscles,  la  résistance  à  opposer  quand,  par 
ixemple,  nous  maintenons  un  poids  soulevé. 

Respiration  df.t  muscles.  —  Je  vous  rappelle  ensuite  que  les 

DUBclcs.  A  létal  de  repos  comme  à  l'état  de  contraction,  vivent 

it  se  noiurissent,  et  que  celte  nutrition  ne  peut  s'effectuer  sans 

me  dépense  relativement  considérable  d'ovygène,  avec  mise  en 

irt*  d'une  quantité  proportionnelle  d'acide  carbonique.  On  a 

une  pu  comparer  ce  qui  se  passe  dans  les  muscles,  à  ce  qui  se 

ïsse  dans  les  poumons.  On  a  dît  que  les  umscles  respirent  comme 

iS  poumons,  en  absorbant  de  l'oxygène  et  en  rejcltml  de  l'acidi* 

irbonique.  Toutefois  cette  comparaison  n'est  juste  qu'en  appa- 

;nce.  Car  dans  les  muscles,  contrairemenl  à  ce  qui  se  passe  dan.« 

■s  poumons,  l'acide  carbonique  rejeté  est  formé  sur  place.  Los 

Dusclcs  sont  des  organes  calorlgènes  par  excellence,  ce  sont  des 

foyers  de  combustion,  et  celte  combustion  est  d'aulant  plus  active 

que  lea  muscles,  en  se  coatractanl,  fournissent  une  plus  grande 

■ommc  de  trav;iil,  vous  le  savez  tous  par  expérience.  Les  produit»» 

âe  celte  combustion  du  muscle  en  travail  sont  représentés  sur- 

loul  par  des  acides  (carbonique,  sarcoluctique,  etc.]. 

Réaction  chimifjue  des  mmcln.  —  On  s'explique  donc  que  la 
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réaction  des  muscles^  alcaline  quand  ces  organes  sont  à  Tétat  de 
repos,  devienne  acide  sous  Tinfluence  des  contractions  muscu- 
laires. C'est  en  grande  partie  à  la  présence  de  ces  produits  acides 
dans  les  muscles,  qu'on  attribue  la  sensation  de  fatigue,  ressentie 
à  la  suite  de  contractions  répétées.  Certains  de  ces  produits 
seraient,  à  l'idée  de  quelques-uns,  de  véritables  agents  paralysa- 
teurs  de  la  substance  contractile  des  muscles.  Or,  quand  nous  en 
serons  venus  à  étudier  certaine  forme  d'atrophie  musculaire, 
qu'on  prétend  rapporter  à  un  surmenage  de  certains  muscles, 
nous  aurons  à  nous  demander  si  cette  atrophie  ne  serait  pas  une 
conséquence  de  l'accumulation  de  ces  produits  acides  dans  les 
muscles  surmenés. 

Développement  des  ??mscles,  —  Enfin  ,^  avant  d'en  finir  avec  ces 
notions  préliminaires,  je  tiens  à  vous  rappeler  succinctement  ce 
que  nous  savons  du  mode  de  développement  des  muscles.  Ce  que 
je  vais  vous  en  dire  nous  sera  d'une  certaine  utilité,  lorsque  nous 
aurons  à  interpréter  la  pathogénie  des  atrophies  musculaires, 
lorsque  surtout  nous  aurons  à  chercher  une  explication  de  l'ordre 
de  distribution  des  atrophies  musculaires  dans  certaines  maladies. 

Quand  on  poursuit  les  différentes  phases  du  développement  de 
l'embryon,  on  constate,  chez  les  vertébrés  du  moins,  que  les 
muscles  se  développent  aux  dépens  d'organes  primitifs  spéciaux, 
qui  dérivent  de  la  partie  dorsale  des  protovertèbres  :  ce  sont  les 
feuillets  ou  lames  musculaires. 

Dans  ces  lames  musculaires,  les  faisceaux  musculaires  primitifs 
de  l'avenir  sont  représentés  chacun  par  une  simple  cellule,  con- 
sidérablement allongée,  et  dont  le  noyau  s'est  multiplié  par  scis- 
sion. Les  noyaux,  issus  de  cette  multiplication,  vont  se  placer  au- 
dessous  de  la  membrane  de  la  cellule,  membrane  qui  deviendra 
le  sarcolemme  de  la  fibre  musculaire.  Le  contenu  de  cette  cellule 
musculaire  embryon  se  transformera  en  fibrilles. 

Considérés  pendant  cette  phase  embryonnaire,  les  muscles  du 
squelette  sont  généralement  subdivisés  en  deux  groupes  : 

l^  Les  muscles  du  rachis,  qui  dérivent  de  la  zone  rachidienne 
de  l'embryon  ; 

2''  Les  muscles  pariétaux,  qui  viennent  de  la  zone  pariétale  du 
rudiment  embryonnaire. 

La  première  catégorie  —  muscles  du  rachis  —  comprend  les 
muscles  du  tronc,  de  la  tête,  de  l'abdomen. 
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Duo^  le  second  groupe,  on  rango  les  muscles    des   ceinlures 
Uioracique  et  piil  vienne,  ceux  des  membres,  et  les  muscles  cutanés. 
Ordre    d'apparition  des    muscles.    Intérêt  que   présente  son 
étude.  —  Il  serait  très  inléressiint  de  connaître  d'une  Taçon  pré- 
cise l'ordre  d'apparition  des  muscles  clipz  l'embryon.  On  pourrait 
ainsi  mettre  cet  ordre  clironologiqiie  en  parallèle  avec  l'ordre 
suivant  lequel  l'alropliie  envahit  les  différents  groupes  de  muscles, 
dans  les  diverses  formes  de  myopnthies.  De  ce  parallèle,  on  serait 
sans  tloulc  ù  même  de  tirer  des  déductions  très  instructives.  Une 
lentalive  de  ce  genre  a  61^  faite  dans  le  service  de  M.  Cliarcot,  par 
deux  élèves  de  ce  maître.  MM.  Bubinski  et  Onanoff.  Ces  deux  méde- 
cins distingués  se  sont  précisémenl  proposé,  comme  but,  do  recher- 
cher pourquoi,  dans  certaines  maladies  que  nous  étudierons  plus 
loin,  les  mêmes  muscles  sonl  toujours  frappés  d'atrophie,  et  dans  un 
ordre  presque  invariable,  à  l'exclusion  d'autres  muscles  qui  sem- 
blent être  réfracUiires  aus,  influences  atrophiantes.  Je  puis  vous 
dire,  dès  maintenant,  à  quelles  conclusions  ces  premières  rccher- 
l^^ches  ont  abouti  :  suivant  MM.  Babinski  et  Onanoff,  il  y  aurait 
^Bu/j«  corrélation  intime  entre  le  degré  de  rapidité  avec  lequel  se 
^^développent  les  différents  muscles  et  leur  degré  de  prédisposition 
\à  la  myopathie  atrophiante.  Mais  il  s'agit  là  de  résidlats  qui 
demandi?nt  à  être  contrôlés  avec  soin,  car  les  recherches  qui  les 
ont  fournis  sont  encore  à  leur  début.  Je  ne  doute  nullement  qu'en 
persévérant  dans  la  voie  nouvelle  qu'ont  ouverte  les  intéressants 
travaux  de  MH.  Babinski  et  Onanoff,  on  n'arrive  à  des  révélations 
intéressantes,  concernant  le  point  spécial  que  je  vous  signalais 
;plUf  haut  :  l'ordre  d'envahissement  des  muscles  parlamyopaUiie, 
15  certaines  formes  d'atrophie  musculaire  progressive. 
Fibres  rouges  et  fibres  blanches,  —  Je  vous  parlais  plus  haut  de 
forme  souslaquelle  se  présenLentlesQbresmusculaires,  à  l'époque 
le  leur  premier  développement  chez  l'embryon.  Je  vous  disais 
[ue  chaque  fibre  se  réduit  à  une  cellule  allongée,  véritable  cellule 
lusculaire,  à  plusieurs  noyaux.  Je  vous  disais  aussi  que  l'enve- 
ippc  de  la  cellule  est  destinée  à  devenir  le  sarcolemme  de  la  fibre 
iisculairc  parvenue  A  sou  plein  développement,  que  les  noyaux 
la  cellule  seront  devenus  alors  les  noyaux  et  les  corpuscules  mus- 
laires,  lesquels  se  transformeront  en  fibrilles  (cylindres  primitifs), 
dépens  du  reste  du  contenu  do  la  cellule.  Je  dois  ajouter 
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également,  que  ces  fibrilles,  examinées  avec  le  secours  du  micros- 
cope, sur  une  préparation  de  muscle  d'adulte,  se  présentent  sous 
deux  aspects  différents  :  les  unes  sont  d'un  rouge  assez  vif  et  c'est 
à  elles  que  le  muscle  doit  sa  teinte  bien  connue  ;  les  autres  sont 
beaucoup  plus  pâles,  presque  blanches.  Ces  dernières  seraient, 
d'après  les  recherches  de  Griitzner,  des  fibres  musculaires  impar- 
faitement développées. 

En  France,  M.  Ranvier  a  spécialement  porté  son  attention  sur 
ce  point  spé*cial  de  l'histologie  du  muscle.  Il  a  montré  que  ces  deux 
variétés  de  fibres  se  rencontrent  effectivement  dans  un  certain 
nombre  de  muscles,  mais  non  dans  tous,  et  qu'elles  présentent  de 
légères  différences  dans  leurs  caractères  histologiques  ;  c'est-à-dire 
que  les  fibres  pâles  se  distinguent  des  fibres  rouges  par  une 
striation  plus  fine,  par  la  présence  d'un  plus  grand  nombre  de 
noyaux,  par  un  diamètre  moindre. 

Rôle  physiologique  de  ces  deux  variétés  de  fibres,  —  Enfin  il 
semble  acquis  que  ces  deux  variétés  de  fibres  diffèrent  également 
au  point  de  vue  de  leur  rôle  physiologique.  On  peut  résumer  leur 
signification  fonctionnelle  respective  dans  cette  formule  :  les  mus- 
cles rouges  sont  les  muscles  du  travail,  tandis  que  les  muscles 
pâles  sont  ceux  de  Teffort.  Quand  on  étudie  suivant  la  méthode 
graphique  les  caractères  respectifs  des  contractions  de  ces  deux 
variétés  de  muscles,  on  constate  que  le  raccourcissement  et  l'al- 
longement consécutif  des  muscles  blancs  s'exécutent  avec  une 
grande  rapidité,  avec  instantanéité,  si  je  puis  m'exprimer  ainsi, 
et  que  le  contraire  a  lieu  pour  les  muscles  rouges.  Les  premiers 
interviennent  surtout  dans  la  production  des  mouvements  brusques 
tels  que  le  saut,  les  seconds  dans  la  production  des  mouvements 
qui  impliquent  une  certaine  progressivité. 

Il  faut  noter  encore  que  les  muscles  rouges  sont  plus  parfaite- 
ment élastiques. 

Fuseaux  ?nusculaires.  —  J'en  aurai  fini  avec  ces  notions  pré- 
liminaires, qui  sont  pour  la  plupart  forcément  arides,  je  ne  me  le 
dissimule  pas,  lorsque  je  vous  aurai  dit  deux  mots  d'une  parti- 
cularité de  la  structure  des  muscles,  connue  seulement  depuis 
peu.  Je  veux  parler  d'éléments  anatomiques  désignés  sous  le 
nom  de  fuseaux  musculaires,  et  qu'on  rencontre  dans  presque 
tous  les  muscles.  Ces  fuseaux,  au  lieu  d'avoir  comme  les  fibres 
musculaires  communes,  une  longueur  sensiblement  égale  à  celle 
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d'un  muscle,  sont  au  contraire  très  courts,  et  ils  vont  en  s'effilant 
à  leurs  deux  extrémités.  Au  sujet  de  la  nature  de  ces  éléments 
on  a  émis  des  hypothèses  variées.  D'après  les  récentes  recherches 
de  Rouget,  ces  fuseaux  seraient  nombreux  surtout  au  voisinage 
des  points  de  pénétration  des  nerfs  dans  les  muscles  ;  ils  seraient 
pourvus  chacun  d'une  plaque  terminale.  Ils  représenteraient,  en 
somme,  des  fibres  striées  restées  à  Tétat  embryonnaire,  mar- 
quant la  transition  entre  les  fibres  musculaires  communes  et  les 
feuillets  électriques  des  poissons. 


IV 


ÉTUDE  DES  LESIONS  MUSCULAIRES  QUI  CONDUISENT 

A  L  ATROPHIE 


Les  altérations  musculaires  qui  conduisent  à  l'atrophie  sont  les  unes  interstitielles, 
les  autres  parenchymaleuses. 

Altérations  interstitielles.  Lipomatose.  Sclérose  ;  ses  rapports  avec  rinflamma- 
tion. 

Idée  générale  de  rindammation.  Théorie  éclectique.  Définition  de  Tinflammation. 
Comment  Tindammation  du  tissu  interstitiel  du  muscle  engendre  l'atrophie 
musculaire. 

Altérations  parenchymateuses  du  muscle.  Dégénérescence  de  la  substance  contrac- 
tile. Ses  diverses  variétés  :  granuleuse,  graisseuse,  vitreuse,  amyloïde  ou 
cireuse,  pigmcntaire,  calcaire.  Relations  de  la  dégénérescence  avec  l'inflamma- 
tion. Dégénérescence  inflammatoire. 

Résumé. 


Je  VOUS  ai  dit,  dans  une  précédente  leçon,  qu  en  procédant 
par  voie  d'abstraction,  on  est  amené  à  distinguer  les  altérations 
qu'on  rencontre  dans  les  différentes  formes  de  myopathies  atro- 
phiantes des  muscles  en  parenchymateuses  et  en  interstitielles  y 
suivant  qu'elles  intéressent  les  éléments  spécifiques  du  muscle 
(fibres  musculaires)  ou  sa  trame  conjonctive. 

Je  vais  maintenant  entreprendre  r étude  analytique  de  ces  alté- 
rations histologiques,  en  me  guidant  sur  les  notions  d'anatomie 
que  je  vous  ai  exposées. 

Altérations  interstitielles.  —  Parlons  d'abord  des  altérations 
interstitielles. 

Le  tissu  interstitiel  des  muscles,  je  vous  le  rappelle  encore, 
comprend  comme  éléments  constituants  :  une  trame  conjonc- 
tive {périmysium  interne)  formé  de  tissu  lamineux;  du  tissu 
graisseux,  logé  dans  les  interstices  de  cette  trame  conjonctive  et 
qui,  à  Tétat  normal,  ne  pénétre  pas  jusque  dans  les  faisceaux 
tertiaires,  autrement  dit,  on  ne  rencontre  pas  ce  tissu  graisseax 
dans  les  interstices  qui  séparent  entre  eux  les  faisceaux  secon- 


KTUDE  DES  LESIONS  MUSCULAIRES  nUL  CONDUISK.ST  A  L'ATROPHIK    37 

daîres  ;  enfin  des  vaisseaux  sanguins  et  li/mphaiigiies  et  des 
nerfs.  Nous  pouvons  négliger  ces  derniers  dans  cette  étude. 
Nous  aurons  donc  à  con?id(5ror  les  altérations  interstitielles  des 
muscles,  dans  leurs  rapports  avec  les  vaisseaux,  !c  lissa  conjonc- 
liT  inlersUlïcl  et  la  graisse.  Or,  parmi  ces  altérations  interstitielles 
des  muscles,  il' en  est  une  dont  la  genèse  ou  plutiH  les  rapports 
avec  les  éléments  anatoniiques  préexistants  sont  des  plus  faciles 
à  concevoir. 

Lipomatose.  —  Je  veux  parler  de  cet  état  des  muscles  qui  con- 
siste en  faccumuialion  d'une  granth-  i/iianlilé  de  graisse  dans  les 
itUerslices  fjuî  séparent  les  faisceaux:  de  différents  ordres. 

Je  viens  de  vous  dire  qu'à  l'état  normal,  la  graisse  qu'on  trouve 
dans  les  mailles  du  tissu  conjonclif  des  muscles  ne  s'étend  pas 
au  delà  de  la  limite  des  faisceaux  secondaires,  qu'elle  ne  pénètre 
pas  dans  les  interstices  compris  entre  les  faisccau\  primitifs;  de 
plus,  là  où  elle  se  rencontre  normalement,  cette  graisse  n'existe 
qu'en  ([uanli ta  minime. 

Or,  dans  certaines  formes  de  myopathies,  non  seulement  on 
trouve  de  la  graisse  dans  cette  partie  des  muscles  où  il  n'en 
existe  pas  à  l'état  normal,  c'est-à-dire  dans  l'épaisseur  des  fais- 
ceaux secondaires,  mais  encore  et  surtout  la  graisse  interposée 
normalement  à  ces  derniers  faisceaux  a  subi  une  augmentation 
quantitative  considérable.  C'est  cet  état  qu'on  appelle  adlpose  ou 
lipomatose  musculaire.  Je  réserve  pour  une  autre  leçon  la  question 
de  !=avoir  par  quel  mécanisme  se  développe  cette  lipomatose.  Je 
crois  devoir  vous  dire,  dès  maintenant  que  généralement  cette 
lipomatose  s'accompagne  d'un  excès  de  vascularisation  locale, 
laisse  à  supposer  qu'il  y  a  en  cause  une  suractivité  forma- 
trice imprimée  aux  éléments  du  tissu  adipeux. 

Sclérose.  —  J'ajoute  de  suite  que  cette  lipomatose  s'associe 
:habitueilenienl,  dans  des  proportions  variables,  A  une  production 
exubérante  du  tissu  conjonctif  qui  constitue  lu  trame  fpérimy- 
8Jum)  du  muscle  ;  c'est  celte  production  exubérante  de  tissu  con- 
joDCtiT  inlersliliel,  celle  hi/perpUme  conjonctive,  qu'on  a  coutu- 

j  de  désigner  sous  le  nom  de  sclérose.  Elle  est  un  produit,  un 
■des  aboutissants  possibles  de  l'inflammation  du  tissu  conjonctif. 
Pour  vous  en  fuire  comprendre  le  mécanisme,  il  est  donc  indis- 
pensable que  je  voua  donne  une  idée  générale  de  ce  qu'on 
Milcnd  par  inflammation  d'un  lîssu. 
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Idée  générale  de  t inflammation,  —  Les  modifications  qui 
surviennent  dans  un  tissu  (vascularisé),  du  fait  d'une  inflamma- 
tion, intéressent  à  la  fois  les  éléments  propres  et  lappareil  vas- 
culaire  dont  ces  éléments  tirent,  par  voie  médiate  ou  immédiate, 
leur  suc  nutritif. 

Du  côté  des  vaisseaux,  on  constate  :  au  débuts  une  dilatation 
de  ces  canaux  et  une  vitesse  plus  grande  du  cours  du  sang  ;  puis, 
dam  une  seconde  phase ^  une  diminution  de  calibre  de  ces  mêmes 
vaisseaux  et  un  ralentissement  local  de  la  circulation.  En  outre, 
et  c'est  là  le  point  sur  lequel  votre  attention  doit  se  fixer  d'une 
façon  spéciale,  la  paroi  vasculaire,  pendant  cette  seconde  phase, 
acquiert  une  perméabilité  plus  grande,  les  pores  naturels  ou 
stomates,  qui  la  criblent  à  l'état  normal,  s'élargissent  et  livrent 
passage  à  des  globules  blancs.  Ainsi  que  vous  le  savez  déjà,  sans 
doute,  ce  phénomène,  découvert  par  Cohnheim,  est  connu  sous 
le  nom  de  diapédèse  des  globules  blancs.  J'ajoute  que,  d'après 
l'opinion  dominante,  on  accorde  aujourd'hui  à  ce  phénomène  un 
rôle  capital  dans  le  drame  pathologique  qu'on  appelle  l'inflam- 
mation. 

Ces  globules  blancs,  qui  émigrent  à  travers  la  paroi  vasculaire 
devenue  plus  i)ennéable,  s'accumulent  d'abord  dans  le  voisinage 
des  vaisseaux  du  territoire  enflammé  ;  puis,  doués  qu'il  sont  de 
mouvements  j)roj)res,  amihoides,  ils  s'insinuent  dans  les  inters- 
tices libres  que  laissent  entre  eux  les  éléments  anatomiques  du 
tissu.  Chemin  faisant,  ils  peuvent  subir  deux  sorts  distincts  : 

Ou  bien,  frappés  de  mort,  ils  subissent  une  sorte  de  dégéné- 
rescence graisseuse,  qui  les  transforme  en  globules  de  pus,  et 
alors  l'inflammation  aboutit  à  la  suppuration. 

Ou  bien,  au  lieu  de  subir  cette  évolution  rég7*e$sive,  cette 
fonte  graisseuse  et  purulente,  ils  s  organisent  en  éléments  ana- 
tomiques fixes,  qui  s'agencent  entre  eux  et  donnent  ainsi  nais- 
sance à  un  tissu  de  nouvelle  formation.  Ce  tissu  a  presque 
toujours  les  caractères  du  tissu  conjonctif;  c'est  lui  que  vous  trou- 
vez dans  les  cicatrices,  c'est  lui  qui  constitue  ces  foyers  de  sclé- 
rose, dont  je  vous  parlais  à  l'instant.  L  inflammation^  en  pareil 
cas,  est  ce  qu'on  {\\}\\q\\q  formatrice,  néoplasiqne. 

D'autres  modes  de  terminaison  sont  possibles  ;  il  est  superflu 
d'en  i)arler  ici. 

Réaction  des  éléments  propres  du  tissu  enflammé,  —  Indé- 
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(Cndammenl  do  ces  racidifirations  qui  se  passent  du  efilè  de  l'ap- 
«reil  vasculaire,  il  eu  est  d'autres  qui  inléresscnl  les  éléments 
propres  du  tis?u  enflammé. 

Que  pont  ces  éléments  propres,  dans  ce  cas  particulier  du  tissu 
coQJoncUr  inlerjtiliel  des  muscles?  Vous  devez  savoir  déjà,  par 
vos  étude?  antérieures    d'anatomie  el  d'histologie,  que   toute 
melle  de  tissu  conjonclif  comprend  comme  cléments   consti- 
tuants essentiels  :  des  faisceaux  de  fibres  conjonctives,  faiiceaitx 
tp/atis  et,  de  plus,  Pnlre-croisé* :  des  fibres  élasliqiies;  quelque- 
EÔis  des  vésicules  adii>etises;  enfin  des  cellules  plates  appliquées 
iontre  les  faisceaux  de  fibres  conjonctives,  en  nombre  assez  faible 
K)ur  ne  pas  se  toucber.  Ce  sont  ces  cellules  que  l'on  désigne 
î  les  noms  de  cellules  conjonctives  fixea  (Ranvier),  de  cel- 
lutes  plasmalifjues  (Virchow)  ;  on  peut  les  assimiler  aux  cellules 
mbryoplastiques  de  Gli.  Robin.  C'est  vous  dire,  si  vous  avM 
ffésentes  à  l'esprit  les  notions  d'histogenèse   qu'on  a  dû  vous 
inculquer,  que  ces  cellules  conjonctives  sont  destinées  à  se  méta- 
Finorphoser  en  fibres  conjonctives  ;  elles  sont,  par  rapport  aux 
[  fibres  conjonctives,  ce  que  les  coqmscides  musculaires  sont  par 
rapport  aux  fibrilles  musculaire?  :  des  éléments  jeunes,  embryon- 
[««(WJ,   qui,   en  parachevant  leur  évolution,  s'immobiliseront  ù 
|-rétal  de  fibres. 

Or,  quand,  du  fait  d'une  inflammation,  les  éléments  propres  du 
blissu  enflamme  prolifèrent,  autrement  dit  se  multiplient,  seuls 
■les  éléments  jeunes,  les  éléments  cellulaires,  participent  à  cette 
prolifération.  Les  éléments  adultes,  les  fibres,  ou  bien  ne  sont 
point  influencées  par  le  travail  inflammatoire,  ou  bien  sont  alté- 
rées dans  leur  structure,  se  désagrègent,  subissent  une  dégéné- 
[■Tcscence  régressive,  terme  sur  la  signification  duquel  nous  nous 
Iwpliquerons  tout  à  l'heure. 

Que  deviennent  les  nouvelles  cellules  issues  de  cette  proliféra- 
ifîon  des  cellules  conjonctives  préexistantes?  Elles  sont  sujettes  à 
lobir  les  deux  sorts  dont  je  vous  ai  parlé  il  y  a  quelques  instants, 
It4  propos  des  globules  blancs  sortis  des  vaisseaux  par  diapédéso  : 
Ou  bien  elles  sont  fnippées  de  mort,  peu  de  temps  après  leur 
k naissance;  elles  s'infiltrent  de  graisse  et  se  transforment,  elles 
PUissi,  en  globules  de  pus  ; 

Ou   bien,  poursuivant  leur  évolution  naturelle,  ces  cellules 
t.tlleîgnent  l'âge  adulte  ;  elles  se  transforment  en  fibres  conjonc- 
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lives,  elles  concourent^  au  même  titre  que  les  globules  blancs  dia- 
pédisés^  à  ^organisation  du  tissu  conjonctif  de  nouvelle  forma- 
tion^ que  nous  trouvons  dans  les  foyers  de  sclérose. 

Théorie  éclectique,  —  Cette  manière  de  concevoir  le  processus 
de  l'inflammation,  qui  assigne  un  rôle  identique  aux  globules 
blancs  sortis  des  vaisseaux  et  aux  éléments  cellulaires  du  tissu 
enflammé,  concilie  deux  théories  auxquelles  on  a  reproché,  à  bon 
droit,  leur  exclusivisme;  je  veux  parler  de  la  théorie  de  Cohnheim^ 
qui  identifie  le  processus  inflammatoire  avec  la  diapédèse  des 
globules  blancs,  et  de  la  théorie  de  Virchow,  qui  considérait  la 
prolifération  des  éléments  cellulaires  d  un  tissu,  comme  le  fait 
essentiel  de  Tinflammation  de  ce  tissu.  Or,  Téclectisme  que  je 
mets  en  pratique,  dans  la  circonstance,  s'appuie  sur  des  raisons 
que  je  tiens  à  vous  faire  connaître  et  dont  vous  apprécierez  cer- 
tainement la  portée. 

Si  vous  consultez  le  remarquable  Traité  de  technique  histolo- 
gique  du  professeur  Ranvier,  qui  contient  la  description  la  plus 
claire,  la  plus  compréhensible,  delà  structure  du  tissu  conjonctif, 
vous  verrez,  qu'indépendamment  des  cellules  conjonctives  fixes 
(cellules  conneclives  i)lates)  dont  il  a  été  question,  on  trouve, 
dans  les  mailles  ou  lacunes  du  tissu  conjonctif,  des  cellules 
arrondies,  libres^  ([ui  ont  tous  les  caractères  des  cellules  lym- 
phatiques, des  corpuscules  de  la  lymphe. 

La  question  de  Torigine  de  ces  cellules  n'est  pas  encore  résolue, 
fait  remarquer  Ranvier.  «  Elles  peuvent,  ajoute-t-il,  venir  du  sys- 
tème vasculaire  et  être  sorties  des  vaisseaux  par  diapédèse  ;  elles 
peuvent  aussi  provenir  d'une  prolifération  des  cellules  connectives 
fixes  ;  ou  enfin,  vivant  dans  la  lymphe  du  tissu  conjonctif,  elles 
peuvent  s'y  être  reproduites  par  division  et  dès  lors  ce  tissu 
devrait  être  considéré  comme  un  lieu  de  production  des  cellules 
lymphatiques.  »  Je  vous  ai  cite  ces  vues  d'un  des  histologistes  les 
plus  compétents  de  notre  époque,  pour  vous  pénétrer  de  cette 
idée  :  quil  y  a  lieu  d'admettre  des  rapports  d\'troite  parenté 
entre  les  cellules  conjonctives  fixes,  les  cellules  conjonctives  libres, 
les  cellules  lymphatiques  et  les  globules  blancs.  On  s'accorde  géné- 
ralement aujourd'hui,  à  faire  dériver  les  globules  blancs  iies  cel- 
lules lymphatiques.  Or,  si  ces  cellules  lymphatiques  sont  identi- 
ques aux  cellules  conjonctives  libres,  s'il  se  vérifie  que  ces  cellules 
conjonctives  libres  ne  sont  que  des  cellules  conjonctives />r/V^rfe//i- 
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ment  fixes  et  à  un  moment  donné  mobilisées^  globules  blancs  et 
cellules  conjonctives  se  présenteront  à  notre  esprit  comme  des 
éléments  anatomiques  de  la  môme  espèce,  considérés  à  des  stades 
différents  de  leur  évolution.  11  est  donc  naturel  que  la  suractivité 
formatrice^  qui,  du  fait  de  Tinflammation,  s'empare  des  éléments 
cellulaires  du  tissu  conjonctif,  ne  reste  limitée  ni  aa\  globules 
blancs  diapédisés,  ni  aux  cellules  conjonctives  préexistantes, 
qu'elle  intéresse  à  la  fois  ces  deax  variétés  de  cellules,  de 
même  origine  et  de  même  espèce.  L'éclectisme  de  la  théorie 
que  je  vous  ai  exposée,  pour  vous  donner  une  idée  du  processus 
inflammatoire,  se  trouve  donc,  sinon  justifié,  du  moins  appuyé 
sur  des  arguments  raisonnables. 

Définition  de  r inflammation.  —  En  outre,  je  me  trouve  mis  à 
même  de  vous  donner  de  l'inflammation  une  définition  simple, 
sorte  de  formule,  dont  nous  aurons  à  faire  l'application  dans  le 
cours  de  ces  leçons.  Je  vous  dirai  donc  :  L'inflammation  (fun 
tissu  pourvu  de  vaisseaux  consiste  essentiellement  : 

V  Dans  une  suractivité  vasculaire,  qui  se  traduit  à  la  fois  par 
un  afflux  immodéré  de  sang  vers  le  territoire  enflammé  et  par 
une  exagération  de  la  diapédèse  (car  la  diapédèse,  ainsi  que  le 
fait  remarquer  Ranvier ,  est  un  phénomène  normal,  qui  se  révèle 
à  notre  observation  dans  les'circonstances  physiologiques}  ; 

2*  Dans  une  suractivité  nutritive  et  formatrice  qui  se  traduit 
par  une  prolifération  P)  des  globules  blancs  diapédisés,  2°)  des 
éléments  cellulaires  propres  du  tissu  enflammé. 

L'inflammation  est  dite  suppurative  ou  formatrice,  c'est-à-dire 
néoplasique,  suivant  que  :  1*  les  produits  de  cette  prolifération 
cellulaire,  frappés  d'une  sorte  de  dégénérescence  graisseuse,  se 
transforment  en  globules  de  pus,  ou  que  :  2"  les  cellules  de  nou- 
velle formation  poursuivent  leur  destinée  naturelle  et  s'orga- 
nisent en  éléments  adultes.  Quand  cette  néoformation  et  cette 
organisation  cellulaires  intéressent  les  éléments  propres  d'un 
organe,  la  conséquence  est  une  hypertrophie  dans  le  sens  propre 
du  mot.  Quand  elle  porte  sur  la  trame  conjonctive  de  l'organe, 
le  résultat  consiste  dans  une  exubérance  du  tissu  conjonctif  inters- 
titiel, appelée  sclérose  ou  cirrhose. 

Voilà  une  longue  digression,  mais  que  je  considère  comme  in- 
dispensable à  l'intelligence  des  questions  d'histologie  que  j'aurai 
forcément  à  toucher  dans  le  cours  de  ces  leçons. 
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ce  liquide  arrivant  en  quantité  suffisante  soit  vicié  dans  sa 
constitution,  qu'il  ne  réalise  pas  les  qualités  nécessaires  pour 
remplir  son  rôle  qui  est  de  fournir  à  la  fibre  musculaire  les 
éléments  de  son  travail  et  de  sa  régénération.  Il  en  résultera 
que  la  nutrition  de  ces  fibres  musculaires  se  fera  d'une  façon 
défectueuse  ;  cette  nutrition  sera,  comme  on  dit,  déviée  de  son  évo- 
lution normale.  Une  fibre  musculaire  qui  travaille,  se  détruit  en 
partie  par  voie  d'oxydation,  comme  il  arrive  pour  tout  élément 
anatomique  en  voie  de  fonctionnement.  Mais  en  même  temps 
qu'elle  se  détruit  en  partie,  elle  se  régénère  proportionnellement, 
et  cette  régénération  se  fait  par  C intermédiaire  de  ce  qui  persiste 
de  sa  masse  constituante,  et  aux  dépens  du  liquide  nourricier  que 
lui  amènent  les  vaisseaux. 

Voilà,  dans  ses  traits  les  plus  simples,  une  idée  générale  de  la 
nutrition  des  éléments  constituants  des  muscles,  des  faisceaux  pri- 
mitifs. Or,  dans  les  circonstances  normales,  cette  nutrition  se  fait 
de  telle  sorte  que  ce  qui  disparait  de  la  masse  constituante  d'un 
élément  anatomique  est  remplacé  par  de  la  matière  organisée 
de  même  structure  et  de  même  qualité.  Aucontraire,  quand  la  nutri- 
tion est  détourïiéc  de  son  évolution  normale,  la  régénération  des 
éléments  anatomiques  donne  naissance  à  des  produits  qui,  parleur 
structure  et  leur  constitution  chimique,  diffèrent  des  éléments  nor- 
maux; ce  trouble  de  nutrition  constitue  la  dégénérescence. 

Vous  voyez  déjà  en  quoi  consistera  cette  dégénérescence,  dans 
le  cas  particulier  que  nous  envis^igeons  ici  :  de  la  substance  contrac- 
tile se  détruit  au  fur  et  a  mesure  que  le  muscle  travaille,  et  au 
lieu  d'être  remplacée  par  de  la  substance  contractile  équivalente, 
elle  est  remplacée  par  une  substance  de  constitution  différente,  et 
de  qualité  inférieure,  c'est-à-dire  peu  on  point  contractile. 

Tantôt  il  arrivera  que  la  masse,  en  ajipareuce  continue,  qui 
constitue  une  fibrille  musculaire,  est  remplacée  par  un  amas  de 
granulations  fines,  et  on  aura  affaire  à  la  dégvmrescence  granu- 
leuse simple^. 

Ou  bien  la  masse  constituante  des  fibrilles,  la  musculine,  qui 

'  Le  faisceau  primitif  n'est  plus  strié;  le  contenu  musculaire  est  constitué 
par  des  granulations  très  fines,  à  peine  distinctes;  il  en  résulte  un  faisceau  d'as- 
pect grenu.  Quelcjucfois  ces  granulations  sont  volumineuses,  isolées.  Robin,  le 
premier,  a  prouvé  qu'elles  présentent  tous  les  caractères  histo-chimiques  des 
substances  albuminoïdes;  ainsi  elles  résistent  à  l'éther,  au  chloroforme;  au  con- 
traire elles  se  dissolvent  dans  Tacide  acétique  étendu. 
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e  raltaclie  au  groupe  des  substances  iilbuminoîdtis,  se  transforme. 
I  fait  de  ce  \iee  de  nulrilion,  eu  particules  graisseuses,  et  nous 
aroos  affaire  ù  la  dégénh-esctncc  dite  graisseuse .  Il  n'est  pas  rare 
railleurs  que  ces  deux  processus  dùgénératifs  s'associent,  et  sur- 
[ïul  que  le  second  succède  au  premier,  auquel. cas  la  dégénère!^' 
encf  sera  dite  grannh-graissetise  '. 

D'autres  fois  la  masse  constituante  des  Obrilles  est  transformée 
ar  places  en  une  matière  grisAlre,  nuageuse,  fortement  transpa- 
ente,  dont  l'aspect  rappelle  grossièrement  celui  du  verre  d^poH, 
e  qui  a  fait  donner  à  ce  genre  d'alli!'rations  le  nom  de  dèijihté- 
^scence  vitreuse. 

'  Ou  bien  encore,  le  trouble  de  nutrition  des  fibres  musculaires 
boutira  à  substituera  la  musculinc  la  matière  dite  amytoïde,  dont 
à  présence,  dU  seîn  d'un  tissu,  se  reconnaît  par  l'emploi  d'un  réac- 
itque  vous  aveï  certainement  déjà  vu  employer  dans  les  salles 
'«ulopsie  (roloralion  violette  du  tissu  au  contact  de  la  teinture 
l'iode).  Cette  variété  de  di-yênêrescence  est  dite  amijluïde  ou 
ireme. 

Enfin,  dans  des  cas  exceptionnels,  le  trouble  nutritif  peut  avoir 
tour  conséquence  de  substituer  i\  une  portion  de  la  masse  cons- 
ituanto  des  fibrilles  musculaires,  soit  des  grains  de  pigment, 
UgénérescfHce  pigmenlaire,  soit  «le  la  matière  calcaire,  dégéné- 
escence  calcaire. 

Voilà  donc  deux  ordres  A'alléraCioia partnchjmaleiises  essen- 

iellcmcnt  passives,  Valrophie  simple  des  faisceaux  primitifs  ou 

ibres  musculaires,  et  les  différentes  variétés  de  dégénérescences 

«t  je  viens  de  vous  donner  une  idée  générale. 

En  regard  de  ces  altérations  passives,  je  placerai  celles  qui, 

louvant  aboutir  à  l'atrophié  de  la  substance  contractile,  ressor- 

isscnt  àlinflanimation  :  tdtèralions  parenclujinateiises  qu'on  peut 

lalifior  ^'actives.  Vous  vous  rappelez  la  déCnition  que  je  vous 

j  donnée  de  l'Inflammation.  Vous  vous  rappelez  que  j'ai  distin- 

mè  dans  le  processus  inflammatoire  deux  éléments  distincts  :  un 

'  Celle  variélë  de  dcgénéresccncp  eal  caracl^riscc  par  l'apparilion  de  Rnet, 
[MDuISlions  rérriDgcntea,  i|iii  se  monlrent,  loul  d'abord,  nu  niveau  même  du  pro- 
tptWDia  el  tout  autour  ilu  noyau  de  la  cellule  mua.'ulaire;  puis  appnraissent 
nalrea  gouttclcltcs  dans  la  substance  transparente  intermi^djaire  ;  plus  tard 
M  rnnutaUons  se  aupcrpoïent  dans  l'axe  dn  laisceau  pnniilit;  enfin,  aux  der- 
lires  périodes  de  la  dégénérescence,  la  gaine  du  sarcolemma  ne  contient 
plus  qu'une  Une  pousaîËrc  ou  des  llaigues  graisseuses;  la  slriation  mus- 
I  totalement  disparu. 
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élément  vasculaire  (afflux  immodéré  de  sang,  diapédèse  exagérée 
de  globules  blancs),  sur  lequel  je  n'ai  plus  à  revenir,  et  un  élément 
caractérisé  par  une  suractivité  nutritive  des  cellules  de  la  zone 
enflammée,  suractivité  qui  se  manifeste  par  une  multiplication  de 
ces  cellules.  Vous  vous  rappelez  aussi  que  dans  chaque  fibre  mus- 
culaire nous  trouvons  de  véritables  cellules,  représentées  par  les 
corpuscules  musculaires,  et  dont  vous  connaissez  déjà  la  signifi- 
cation. C'est  aux  dépens  de  ces  corpuscules,  vous  disais-je,  que  pen- 
dant la  vie  embrvonnaire  se  sont  formées  les  fibrilles  striées. 
Une  fois  la  période  embryonnaire  passée,  un  certain  nombre  de 
ces  corpuscules  persistent  in  situ,  dans  une  sorte  à' inactivité  for- 
matrice,  dont  pourra  les  tirer  une  inflammation  intercurrente.  En 
se  multipliant,  ces  corpuscules  s'acumuleronten  nombre  souvent 
considérable  dans  une  môme  gaine  sarcolemmatique.  Il  peut  se 
faire,  aux  dépens  de  ces  corpuscules,  une  production  exubérante 
de  fibrilles  musculaires,  et  alors  nous  aurons  comme  conséquence 
possible  de  Tinflammation,  conséquence  moins  rare  qu'on  ne 
Ta  cru  pendant  longtemps,  une  hypertrophie  vraie  du  tissu  mus- 
culaire. Voilà  un  exemple  bien  net  de  ce  retour  à  Tétat  embryon- 
naire, qui  caractérise  une  des  phases  de  l'inflammation,  ainsi 
que  je  vous  le  disais  plus  haut. 

Mais,  habituellement,  ces  corpuscules  qui  s'accumulent  dans 
une  même  gaine  sarcolemmatique  ne  s'organisent  pas  en  fibrilles. 
Soit  que  ces  deux  éléments  de  môme  espèce  (corpuscules  et 
fibrilles)  se  gênent  mutuellement,  par  compression  récipro- 
que, soit  qu'ils  subissent  le  contre-coup  d'une  circulation  défec- 
tueuse, ils  s'altèrent  dans  leur  structure,  ils  dégénèrent,  et  cette 
dégénérescence  conduit  elle-môme  à  l'atrophie  des  fibres  mus- 
culaires. J'aurai  d'ailleurs  à  vous  signaler,  dans  certaines  formes 
de  myopathies,  la  coexistence  de  C hypertrophie  vraie  avec  C atro- 
phie. 

Résumé,  —  Récapitulons  maintenant  les  résultats  de  cette 
étude  analytique  des  lésions  qui,  survenant  dans  un  muscle,  peu- 
vent aboutira  l'alrophie  de  la  susblance  contractile.  Comme  telles 
nous  avons  trouvé  les  processus  suivants  : 

a)  Myosite  interstitielle  commune  (sclérose  ou  cirrhose  du 
muscle); 

b)  Adipose  ou  lipomatose  interstitielle; 

c)  Atrophie  simple  des  fibres  musculaires,  par  disparition  d'un 
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certain  nombre  de  fibrilles,  sans  altérations  apparentes  des  fibrilles 
restantes; 

d)D\ttèrenlcsVATiiil^sâe{lét/é/t^rescencesd\tespareiickymeileiises 
paroequellesatteiguentle  contenu  fibrillaire  des  faisceaux  primitifs, 
dégénérescences  granuleuse,  graisseuse,  vitreuse,  aniyloïde,  etc. 

e)  Myoïtile  parenrhijmuleuse.  caractérisée  par  des  modifica- 
tions de  stnicture  des  fibrilles,  et  par  une  prolifi^ration  des  cor- 
puscules musculaires,  avec  Iransforinalion  éventuelle  des  corpus- 
cules prolifères  en  fibrilles  (hypertrophie  vraie),  ou  dégénérescence 
des  cellules  prolîfôrées  ("dégénérescence  inflammatoire), 

11  me  reste,  avant  de  terminer  cette  leçon,  à  revenir  sur  une 
remarque  de  la  plus  haute  importance  :  C'est  pour  arriver  à  me 
faire  comprpudre  de  ceux  d'entre  vous  qui  débutent  dans  l'étude 
de  la  pathologie,  que  j'ai  étudié  isolément  ces  différentes  variétés 
d'altérations  préi»araloires  de  ralrophic  musculaire,  que  j'ai 
opposé  les  unes  aux  autres  les  altérations  parenchyraateuses  aux 
altérations  interstitielles,  les  altérations  d'ordre  inflammatoire  aux 
altérations  d'ordre  purement  dégénératif.  Or,  cette  dissociation,  qui 
s'imposait  à  moi  pour  des  raisons  de  clarté,  n'existe  pas  dans  la 
réalité  des  choses  ;  du  moins  il  est  tout  ii  l'ait  exceptionnel  que  les 
altérations  musculaires,  dont  l'atrophie  sera  la  conséquence,  se 
réduisent  à  un  i^eul  des  processus  énumérés  .1  l'instant. 

11  est  très  rare,  dis-je,  il  n'arrive  peut-être  pas  que  des  alté- 
rations interstitielles  se  développent  sans  altérations  paren- 
icbymateuses  concomitantes  et  réciproquement. 

11  est  très  rare  que  la  lîpomatosc  se  développe  dans  un  niusclej 
is  s'aceompagner  d'un  certain  degré  de  sclérose  interstitielle. 

Il  est  constant  que  la  myosite  parcnchyiaatcuse  aboutisse  à 

le  dégénérescence  des  fibrilles. 

Presque  toujours  la  dégénérescence  des  fibrilles  détermine  dara 
!8  corpuscules  musculaires  une  réaction  irrilalive,  dont  le  but  est 
de  remplacer  les  fibrilles  dégénérées  par  des  fibrilles  de  nouvelle 
fonnatJon. 

pour  ce  qui  est  de  l'atropîue  simple  des  fibrilles,  el!e 
l'esl  jamais  qu'une  conséquence  de  quelqu'une  des  autres  alté- 

itions  que  je  viens  de  passer  en  revue. 

Vous  vous  graverez  donc  dans  l'esprit  celte  notion  :  que  presque 
toujours  CCS  altérations  s'ussocilmU  entre  elle^,  dans  des  prc- 
porlions  variables  d'un  cas  ù  l'autre. 
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PATH06ENIE    —  MODE  DE  DISTRIBUTION 

ÉTIOLOGIE  GÉNÉRALE  ET  CLASSIFICATION 

DES  ATROPHIES  MUSCULAIRES 


Rapports  analomiques  el  physiologiques  du  muscle  avec  le  système  nerveux. 
Centres  nerveux  Irophiques  el  nerfs  trophiques;  rôle  du  système  nerveux  dans 
le  développement  de  Tatrophie  musculaire.  Classification  des  atrophies,  basée 
sur  le  siège  primitif  des  lésions  de  l'appareil  neuro-musculaire.  Atrophies  mus- 
culaires protopathiques  et  dcutéropathiques.  Equivalence  fonctionnelle  de  la 
substance  grise  de  la  moelle  et  de  la  substance  grise  du  bulbe.  Atrophies 
d'origine  bulbaire.  Existe-t-il  des  atrophies  musculaires  d'origine  cérébrale  ? 

Différents  modes  de  distribution  des  atrophies  musculaires.  Atrophies  circons- 
crites. Atrophies  progressives.  Atrophies  diffuses. 

Ktiologie  générale  des  atrophies  musculaires. — Résumé.  Classifications  des  atro- 
phies musculaires. 

Ma  préccdcnic  leçon  a  été  consacrée  à  rétitde  des  altérations 
musculaires  susceptibles  d'aboutir  à  Vatrophie^  considérées  dans 
leurs  rapports  avec  les  éléments  constituants  du  muscle.  Je  vous 
ai  fait  voir  qu  en  se  plaçant  à  ce  point  de  vue,  il  y  a  lieu  de  dis- 
tinguer ces  altérations  en  deux  groupes  : 

1*"  Altérations  interstitielles,  2"  altérations parenchijmateuses,  — 
Vous  vous  rappelez  aussi  qu'en  fait  d'altérations  interstitielles, 
nous  avons  distingué  celles  qui  consistent  dans  ime  production 
exubérante  de  tissu  conjonctif,  avec  rétraction  ultérieure  de  ce 
môme  tissu  [inyosite  scléreuse  interstitielle),  et  celles  qui  con- 
sistent dans  une  production  exubérante  de  tissu  graisseux  [lipo- 
matose  ou  adipose  muscidaire),  lune  et  Tautre  s 'associant  dans 
des  proportions  variables  ou  se  succédant,  Tune  et  l'autre  ayant 
pour  conséquence  l'atrophie  des  éléments  propres  du  muscle, 
des  faisceaux  primitifs  ou  fibres  musculaires. 

Quant  aux  altérations  parenchymateuses,  nous  les  avons  distin- 
guées en  altérations  passives,  résultant  dune  insuffisance  ou  d'un 
vice  de  nutrition  :  telle  l'atrophie  simple  et  les  différentes  formes 


l'ATfiniifiNrb:.  ■ 
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oégénérescence,  graouleiiâe,  graissouse,  granulo-graisseusëî 

■eusp.  arayloïtle,  bIc,  et  en  altérations  d'ordre  înfiaramatoire, 

pi  ont  pour  point  de  départ  une  suracliviLé  nutritive  des  élômonla 

Inbryonnaircs  (corpuscules  musculaires)  des  faiseeani  primitifs. 

i  II  s'agit  maintenant  de  vous  faire   comprendre  sous  quelles 

ifluences  se  dévelojipent  ces  altérations  musculaires,  dont  le  terme 

ultime  ^era.uu  point  de  vue  ofi  nous  nous  plaçons  dans  cette  élude, 

l'atruptiie  des  éléments  propres  du  muscle.  Mais  d'abord,  il  est 

indispensable  que  Je  vous  rappelle  sommairement  quels  sont  les 

sports  analomiques  et  physiologiques  du  muscle  avec  le  sys- 

e  nerveux.  Nous  aurons  ainsi  une  base  solide  pour  nos  classi- 

ntion?. 

[  Le  syilèine  neuro-musculaire  comprend,  vous  le  savez  sans 
toute,  trois  parties  distinctes  :  i"  /a  cellule  multipolaire  des 
fTiiei  grises  antérieures  de  la  moelle;  2° le  ne*/qui  lui  l'ait  suite  ; 
tî^Are»»MC«/rtiVcîï  laquelle  aboutit  ce  nerf.  Si  les  trois  segments 
ï  cet  appareil  ont  des  propriétés  physiologiques  très  différentes, 
1  n'en  olfrent  pas  moins,  au  point  de  vue  analomique,  les  con- 
ie:iion6  les  plus  étroites,  qui  justifient  leur  groupement  sous  le 
lorn  de  systètne  neuro-inmculirire. 

I  La  propriété  fondamentale,  spécifique,  du  tissu  musculaire,  c'est 

L  contraclilité,  ainsi  que  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  le  dire. 

1  vertu  de  celte  propriété,  tout  élément  constituant  d'un  muscle, 

fest-à-dire  toute  fibre  musculaire,  réagit  contre    les  excitants 

pd  lui  papviennenl.  en  modifiant  sa  forme.  Celte  modification  de 

rue    consiste,   vous  le  savea,  dans  un    raccourcissement  de 

I  fibre  musculaire,  raccourcissement  qui  coïncide  avec  une  aug- 

Wntation  d'épaisseur.  La  fdjre  musculaire  qui,  à  l'état  de  repos, 

a  la  forme  d'un  fuseau  tpôs  allongé,  prend,  en  se  contractant,  une 

forme  ellipsoïde. 

Je    n'ai  pas  à  revenir  sur  le  ilétail  de  ce  qui  se  passe  du 

)  des  fibrilles  musculaires,  pendant  la  phase  de  conlracllon 

)  fibpe.  Je  me  borne  Â  vous  rappeler  que  dans  les  circons- 

K8  physiologiques,  les  muscles  se  contractent  en  réponse  A 

s  iiicitttiions  dites  motrices,  qui  leur  viennent  des  centres  ner- 

l'our  no  parler  que  de  ce  qui  se  passe  dans  les  muscles  du 

et  des  membres,  les  fibres  nerveuses  chargées  de  conduire 

B  incitations  motrices  sortent,  toutes,  de  la  moelle  parle  sillon 

lnépieiir  où  elles  constituent  les  racines  antérieures  ou  motrices. 
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Dans  la  moelle,  les  fibres  nerveuses  qui  composent  ces  racines 
antérieures  se  continuent  avec  les  terminaisons  des  cellules  mul- 
tipolaires que  l'on  trouve  dans  la  substance  grise.  C'est  surtoutavec 
les  cellules  multipolaires  contenues  dans  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures,  que  ces  fibres  nerveuses  motrices  paraissent  se 
continuer  en  ligne  droite  ;  nous  reviendrons  tout  à  l'heure  sur  ce 
point.  Puis,  sortant  de  la  moelle  par  la  zone  radiculaire  antérieure, 
ces  fibres  motrices  se  mélangent  un  peu  plus  loin  avec  les  fibres 
sensitives.  pour  former  des  troncs  mixtes.  Quand  les  branches  de 
ces  troncs  mixtes  sont  arrivées  à  leur  destination,  les  fibres  sensi- 
tives et  les  fibres  motrices  qui  les  composent  se  séparent  de  nouveau, 
les  fibres  motrices  pour  se  rendre  aux  muscles.  Après  avoir  pénétre, 
sous  forme  de  ramuscules  nerveux  de  plus  en  plus  grêles,  dans 
les  interstices  qui  séparent  les  faisceaux  secondaires  et  tertiaires 
d'un  muscle,  ces  fibres  motrices  s'isolent,  se  rendent  chacune 
à  un  faisceau  primitif  ou  fibre  musculaire. 

Structure  de  la  fihrc  nerveuse,  —  Je  vous  rappelle  de  quoi  se 
compose  grosso  7nodo  une  fibre  nerveuse.  Vous  savez  que  l'élé- 
ment essentiel  est  représenté  par  un  filament  grêle,  le  cylindre- 
axe,  enveloppé  d'une  sorte  de  manchon  ou  gaine  de  myéline,  le 
tout  contenu  dans  un  véritable  fourreau,  la  gaine  de  Schwann.  Or 
voici  comment  s'effectue  Tabouchement  de  la  fibre  nerveuse  avec 
la  fibre  musculaire  :  la  gaine  de  Schwann  se  continue  avec  le 
sarcolcmme  ou  enveloppe  de  la  fibre  musculaire  ;  la  gaine  de 
myéline  s'effile  et  s'arrête  à  une  légère  distance  de  la  fibre 
musculaire  ;  enfin  le  cylindre-axe  se  ramifie  en  fibrilles  qui 
s'anastomosent  entre  elles,  et  de  cette  espèce  de  plexus  partent 
des  terminaisons,  qui  s'appliquent  sur  la  fibre  musculaire,  sans 
que  Ton  sache  d'une  façon  précise  quels  sont  au  juste  les  rapports 
de  continuité  ou  de  contiguïté  entre  ces  terminaisons  et  les  élé- 
ments constituants  de  la  fibre  musculaire.  Je  vous  rappelle  seu- 
lement que  ce  réseau  terminal,  formé  par  les  ramifications  du 
cylindre-axe,  et  Tenveloppe  que  lui  fournit  la  terminaison  (évasée) 
de  hi  gaine  de  Schwann.  constituent,  par  leur  ensemble,  ce  qu'on 
appelle  la  plague  terminale  de  la  fibre  nerveuse  motrice  destinée 
à  une  fibre  musculaire. 

Cela  dit.  vous  allez  comprendre  ce  qui  se  passe,  au  moment 
où  un  muscle  se  contracte.  Une  incitation  motrice  part  de  la  subs- 
tance griso  des  centres  nerveux,  cerveau  ou  moelle  ;  cette  incita- 
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lion  motrirc  passe  Torcémenl  pur  ta  substance  grise  des  cornes 
anlérieures.  lorsqu'elle  a  pour  objectif  un  muscle  animé  par  un 
nerf  spinal  ;  elle  sort  de  la  moelle  par  les  racines  antérieures, 
chemine  le  long  d*im  certain  nombre  de  Cbres  nerveuses  motrices 
chargées  de  la  conduire  jusque  dans  rêpaisseur  d'un  ou  plusieurs 
muscles.  Arrivée  justpi'auv  plaques  terminales,  cette  incitation 
motrice  provoquera  une  sorte  de  décharge,  laquelle  se  traduit  à 
nos  veux  par  un  changement  de  forme  des  éléments  constituants 
du  muscle,  des  Gbres  musculaires  ;  ces  fibres  se  raccourcissent 
en  môme  temps  qu'elles  augmentent  d'épaisseur  ;  il  y  a  eu  con- 
trartion  nmmiddire. 

Réduite  à  sa  plus  grande  simplicité,  la  contraction  muscul^re 
implique  donc  l'intervention  d'un  centre  nerveu\,  représenté  pur 
UDC  ou  plusieurs  cellules,  d'un  organe  contractile  représenté  par 
une  ou  plusieurs  libres  musculaires,  et  de  filaments  conducteurs 
qui  relient  les  cellules  nerveuses  centrales  au\  fibres  musculaires 
ou  contractiles. 

U  résulte  de  Ut  que,  lorsqu'un  muscle  perd  la  propriété  de  se 
contracter,  celte  impuissance  fonctionnelle,  qu'on  appelle  para- 
lysie, peut  dépendre  : 

Ou  d'une  modification  des  éléments  contractiles  du  muscle; 

Ou  d'une  modification  qui  porte  sur  les  centres  nerveux  de 
^□nervation  motrice  ; 

Ou  d'une  interruption  dans  les  filaments  nerveux  qui  relient 
les  rentres  nerveux  aux  éléments  contractiles. 

Or,  on  a  remarqué  que  certaines  lésions  centrales  n'entraînent 
M.^,  comme  conséquence  unique,  la  paralysie,  l'impuissance  fonc- 
lunnt'Uc  d'un  ou  de  plusieurs  muscles,  mais  que  la  parahjxie 
Botrice  se  complique  d'une  dènulriiion  des  muscles  paralysés, 
^i  aboutit  A  l'atrophie  de  leurs  éléments  contractiles. 

Voilà  un  tait  dont  je  vous  ai  déjà  fait  ressortir  l'inlérôl  capital; 
i  vous  ai  dît  aussi  que  sa  connaissance  nous  était  venue  surtout 
Ids  belles  observations  de  Charcot.  Les  travaux  de  ce  maître 
s  ont  appris  que  les  lésions  qui  intéressent  certains  leriitoires 

!  la  substance  grise  de  la  moelle  entraînent,  inévilahlemenl, 
ïatrophie  des  muscles  dont  les  nerfs  moteurs  émanent  de  ces 
lAmes  territoires. 

Centres  spinaux  ii-op/iirpies.  —  D'où  la  nécessité  d'adme'.tre 
Inexistence  de  centres  spinauj:  trup/iiquef,  à  l'intégrité  desqu.-ls 
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est  liée,  de  la  façon  la  plus  étroite,  Tintégrité  de  la  nutrition  des 
muscles.  C'est  également  aux  observations  de  Charcot  que  nous 
devons  de  savoir  que  ces  centres  trophiques  sont  compris  dans 
la  substance  grise  des  cornes  ou  colonnes  antérieures  de  la  moelle, 
qu'ils  sont  représentés  par  les  cellules  mullipolaires  on  ganglion- 
naires qu'on  trouve  dans  cette  région  de  la  substance  grise. 

Quant  t\  savoir  si,  parmi  ces  cellules,  les  unes  sont  exclusive- 
ment chargées  du  rôle  trophique,  tandis  que  les  autres  auraient 
pour  unique  fonction  de  décharger  sur  les  éléments  contractiles 
des  muscles  les  incitations  motrices  qui  aboutissent  à  des  con- 
tractions, c'est  là  un  point  sur  lequel,  je  vous  l'ai  déjà  dit,  ni 
Tanatomie  ni  la  physiologie  ne  nous  fournissent  des  éclaircisse- 
ments précis. 

Nerfs  trophiques.  —  Par  contre,  la  pathologie  nous  fait  entre- 
voir comme  vraisemblable  cette  séparation  des  cellules  ganglion- 
naires en  trophiques  et  motrices.  Nous  verrons,  en  effet,  que 
dans  certains  cas,  des  lésions  des  cornes  antérieures  de  la  moelle 
peuvent  entraîner  de  l'atrophie  musculaire  sans  occasionner 
d'emblée  la  paralysie  des  muscles  atrophiés.  Nous  ne  savons 
pas,  d'ailleurs,  si  Vin/lux  trophique  et  Vin/lux  nervomoteur  se 
transmettent  aux  muscles  par  les  mêmes  fibres  ou  par  des  fibres 
distinctes;  si,  en  d'autres  termes,  il  y  a  ou  il  n'y  a  pas  des 
filets  nerveux  trophiques,  distincts  des  fibres  nerveuses  motrices. 
Ici  encore,  la  pathologie  nous  fournit  des  raisons  de  croire  à 
une  séparation  d'attributions  des  fibres  nerveuses  qui  relient 
les  cellules  des  cornes  antérieures  aux  éléments  contractiles  des 
muscles.  Car  nous  verrons  qu'on  aobservé,  à  la  suite  d'altérations 
des  nerfs,  de  névrites  (multiples),  des  atrophies  musculaires  qui 
ne  se  compliquaient  pas  d'emblée  d'une  paralysie  des  muscles 
atrophié?. 

J'ajouterai  toutefois  que  l'interprétation  de  ces  faits  donne 
matière  à  controverse,  et  que  dans  l'état  actuel  de  la  science,  il 
est  impossible  de  se  prononcer  sur  cette  question  des  rapports 
des  filets  nerveux  moteurs  et  des  filets  nerveux  trophiques.  Je 
reviendrai  sur  ce  sujet,  au  chapitre  des  Atrophies  musculaires 
d'origine  neuropathique. 

Rôle  (lu  système  nerveux  dans  le  dhehtppement  de  t atrophie 
musculaire.  —  Tout  ce  que  je  viens  de  vous  dire  au  sujet  des 
rapports  des  muscles  avec  le  système  nerveux  n'avait  d'autre  but 
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que  de  préparer  la  conclusion  pratique  qui  doit  se  dégager  de 
cette  leçon.  Puisqu'il  existe,  dans  les  cornes  antérieures  de  la 
moelle,  des  cellules  ganglionnaires  qui  jouent-  par  rapport  aux 
muscles,  le  rôle  de  centres  trophiques,  qui  sont  chargées  de 
maintenir  la  nutrition  des  muscles  dans  les  voies  normales  : 
puisqu'il  existe,  d'autre  pirt,  des  filain:;nts  conducteurs,  distincts 
ou  non  des  fibres  motrices,  mais  contenus  dans  les  troncs  nerveux, 
et  qui  relient  ces  centres  trophiques  aux  éléments  contractiles  des 
muscles,  il  est  clair  que  les  lésions  susceptibles  d'entraîner 
des  atrophies  musculaires  a  leur  suite  peuvent  intéresser  primiti- 
vement trois  ordres  d'organes,  ressortissant  à  un  même  appareil, 
à  savoir  : 

l*^  La  substance  grise  des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  qui 
comprend  dans  sa  masse  les  centres  trophiques  des  muscles  ; 

2'  Les  nerfs^  qui  comprennent  dans  leur  épaisseur  les  filaments 
chargés  de  conduire  l'influx  trophique  des  cellules  nerveuses 
aa\  muscles  ; 

3'  Les  muscles  eux-mêmes^  considérés  dans  leurs  éléments 
constituants  seulement  (fibres  musculaires)  ou  dans  leur  trame 
vasculo-conjonctive. 

Classification  des  atrophies  basée  sur  le  siège  primitif  des 
lésions  de  fappareil  neuro-musculaire.  —  Vous  voyez  donc  qu'au 
point  de  vue  du  siège  primitif  des  lésions  qui  entraîneront  comme 
conséquence  des  atrophies  musculaires,  celles-ci  peuvent  être 
groupées  en  trois  classes  : 

V  Les  atrophies  musculaires  qui  se  développent  sous  l'in- 
fluence de  lésions  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures 
de  la  moelle.  — Atrophies  d origine  înjHopathique, 

2'  Les  atrophies  musculaires  qui  se  développent  à  la  suite  de 
lésions  des  troncs  nerveux. — Atrophies  ^origine  neuropathiquo. 
3"  Les  atrophies  musculaires  qui  résultent  de  lésions  intéres- 
sant  primitivement  les  muscles.  —  Atrophies  d  origine  myopa- 
ihique. 

Oa  appelle  encore  les  premières  atrophies protopathiques,  quand 
la  lésion  spinale  intéresse  primitivement  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures,  et  on  donne  le  nom  de  deuléropathiques^  aux 
atrophies  musculaires  myélopathiques  dépendant  d'altérations  de 
la  substance  grise  survenues  à  la  suite  d'altérations  des  faisceaux 
blancs  de  la  moelle. 
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Equivalence  fonctionnelle  de  la  substance  grise  de  la  moelle  et 
de  la  substance  grise  du  bulbe.  A  trophies musculaires  cT origine  bul- 
baire. —  Quand  je  parle  ici  de  la  substance  grise  delamoelle,  je  de- 
vrais ajouter,  de  la  moelle  et  du  bulbe.  Vous  devez  savoir  en  effet 
que  les  ilôts  de  substance  grise  compris  dans  le  bulbe  ne  sont 
que  des  prolongements  de  la  substance  grise  de  lamoelle.  Le  bulbe 
n'est  pas  seulement  en  continuité  avec  la  moelle  ;  ces  deux  por- 
tions des  centres  nerveux  présentent  une  organisation  analogue. 
Seulement,  en  passant  de  la  moelle  dans  le  bulbe,  la  substance 
grise,  au  lieu  de  former  une  colonne  continue,  se  dissémine  en 
îlots,  qui  représentent,  les  uns,  des  centres  (noyaux)  moteurs,  les 
autres,  des  centres  (noyaux)  sensitifs.  Les  noyaux  moteurs  dissé- 
minés dans  le  bulbe  sont,  au  point  de  vue  fonctionnel  et  trophique, 
l'équivalent  des  colonnes  antérieures  de  la  moelle.  Vous  concevez 
donc  que  les  altérations  destructives  de  ces  noyaax  moteurs  bul- 
baires pourront  entraîner  Tatrophie  des  muscles  innervés  par  le 
bulbe,  au  même  titre  que  les  altérations  destructives  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle  engendrent  l'atrophie  des  muscles  qui 
tirent  leur  innervation  de  la  moelle.  Nous  nous  occuperons  d'une 
façon  spéciale  de  ces  atrophies  consécutives  à  des  lésions  bulbaires. 

Existe-t-il  des  atrophies  musculaires  d'origine  cérébrale?  — 
Avant  de  poursuivre,  je  crois  devoir,  incidemment,  soulever  une 
question  destinée  à  jeter  plus  do  clarté  dans  vos  esprits,  la  voici  : 
Les  lésions  centrales  susceptibles  d'engendrer  de  l'atrophie  mus- 
culaire ne  peuvent-elles  siéger  plus  haut^que  le  bulbe  ?  En  d'autres 
termes,  l'atrophie  musculaire  ne  peut-elle  pas  se  développer  comme 
conséquence  directe  d'une  lésion  siégeant  dans  le  cerveau,  intéres- 
sant soit  la  substance  grise  des  ganglions  centraux,  soit  la  substance 
grise  de  Técorcc  des  hémisphères  ?  Je  me  bornerai,  pour  le  mo- 
ment, à  faire  à  cette  question  la  réponse  suivante  :  oui,  on  observe 
quelquefois  de  l'atrophie  musculaire  à  la  suite  d'une  lésion  quiln- 
téresse  la  substance  grise  des  hémisphères.  Mais  il  est  générale- 
ment admis  que,  dans  ces  cas,  l'atrophie  musculaire  n'est  qu'une 
conséquence  indirecte  de  la  lésion  cérébrale,  que  celle-ci  retentit 
sur  les  cellules  des  cornes  antérieures  pour  entraver  ou  sus- 
pendre leur  action  trophique. 

Toutefois  on  vient  de  publier  des  faits  qui,  semble-t-il, 
échappent  à  cette  interprétation,  des  faits  d'atrophie  musculaire 
survenue  à  la  suite  d'une  lésion  cérébrale,  et  oîi  il  a  été  im- 
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possible  de  trouver  les  traces  objectives  du  retentissement  que 
celle-ci  est  censée  exercer  sur  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle.  Il  s'agit  lu  d'une  question  encore  mal  connue. 
\Qssi  je  crois  devoir  remettre  à  plus  tard  le  soin  de  vous  l'exposer 
plus  amplement. 

Distinclions  à  établir  dmis  l'élude  des  atrophies  musculaires. — 
Je  vous  ai  montré  les  relations  de  ratropliie  musculaire  avec 
les  altérations  interstitielles  et  parenchymateuses,  qui,  survenant 
dans  un  muscle,  aboutissent  à  une  désorganisation  plus  ou  moins 
étendue  de  su  substance  contractile.  Je  vous  ai  montré  aussi  que 
ces  altérations  interstitielles  ou  parenchymatenses,  qui  engendrent 
l'alro^ihie  musculaire,  peuvent  naître  sur  place,  dans  le  muscle 
affecté,  ou  peuvent  être  fomentées  en  quelque  sorte  par  une  lésion 
préexiiitunte  des  nerfs  ou  des  centres  trophiques  spinaux  de  ce 
muscle.  Nous  aurons,  dans  la  suite,  à  tenir  compte  de  ces  dis- 
tÎDCtioue,  nous  aurons  A  nous  demander  si,  dans  un  cas  donné, 
les  altérations  musculaires  qui  ont  préparé  et  engendré  l'atrophie 
étaient  surtout  interstitielles  ou  si  elles  revotaient  d'une  façon 
prépondérant'-  le  caractère  parenchymateux;  nous  aurons  surtout 
à  tenir  compte  de  la  nature  myopatliique  ou  niyélopatbique  des 
atrophies  musculaires.  Toutefois  je  tiens  à  vous  dire  de  suite  qu'il 
ne  faudrait  pas  attacher  â  ces  distinctions  la  valeur  d'une  classi- 
fication naturelle;  ce  sont  simplement  des  points  de  vue,  que 
j'évoque  dans  vos  esprits  pour  qu'il  vous  soit  plus  facile  de  voua 
reconnaître  dans  cette  étude  des  atrophies  musculaires,  qui  est 
un  des  chapitres  les  plus  embrouillés  de  la  pathologie  nerveuse. 

Nous  avons  donc  considéré  les  atrophies  musculaires  envisagées 
dans  leur  ensemble,  en  nous  plaçant  successivement  au  point  de 

le  de  l'histdlogie  et  au  point  de  vue  de  la  palbogénie.  Pour 
ipléter  cette  étude  préparatoire,  il  me  reste  à  vous  faire  voir 
les  (Jioses,  qui  sont  du  ressort  de  ces  leçous,  i  d'autres  points  de 
vue,  à  savoir:  Iddislri/tutioiiàe  l'atrophie  musculaire  et  i'étiolot/ie. 

Stodfs  de  distribution  de  l'atrophie  musculaire.  —  Voyons 
d'abord  ce  qui  est  relatif  à  la  distribution  de  l'atrophie  muscu- 
laire, dons  les  formes  cliniques  variées  sous  lesquelles  elle  se  pré- 
sente à  notre  observation. 

J'aunù  à  vous  faire  voir,  dans  la  suite  de  ces  levons  : 

Que  lanti^t  l'atrophie  se  limite  k  une  portion  d'un  muscle, 
à  un  seul  muscle,  ou  û  plusieurs  muscles  voisins,  animés  par 
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une  même  branche  nerveuse,  et  qu'elle  reste  indéfiniment  fixée, 
immobilisée  dans  ce  territoire  restreint,  sans  manifester  aucune 
tendance  à  envahir  les  muscles  d'un  autre  groupe.  —  Atrophies 
clrcomcrites  ; 

Que  d'autres  fois,  au  contraire,  Tatrophie  musculaire,  débutant 
par  un  point  circonscrit,  gagne  ensuite  successivement  un  plus  ou 
moins  grand  nombre  de  muscles  rapprochés  ou  éloignés  de  ce 
point  de  départ,  et  sans  que  cet  envahissement  progressif  se  fasse 
par  voie  de  contiguïté  ;  Tatrophie  saute  souvent  d'un  muscle  à 
un  autre,  alors  que  les  deuv  muscles  atrophiés  ne  sont  point  animés 
par  un  môme  tronc  nerveux,  et  en  respectant  des  muscles  compris 
entre  ceux  qui  sont  successivement  atteints.  —  Atrophies  pro- 
gressives; 

Qu'indépendamment  de  ces  deux  modes  de  distribution  et 
d'évolution  des  atrophies,  il  en  est  un  troisième,  où  l'atrophie  suit 
en  quelque  sorte  une  marche  inverse  que  dans  le  cas  précédent. 
Valrophie  intéresse  d'emblée  tin  grand  nombre  de  muscles  voi- 
sins ou  éloignés,  puis,  au  bout  de  quelque  temps,  elle  perd  en 
étendue,  pour  se  localiser  dans  une  partie  seulement  des  muscles 
primitivement  atteints,  mais  dans  des  muscles  qui,  le  plus  sou- 
vent, sont  animés  par  des  nerfs  distincts.  Ici  donc,  l'atrophie  n'est 
plus  circonscrite  comme  dans  le  premier  cas;  elle  n'est  pas  non 
plus  à  extension  progressive,  comme  dans  le  second  cas,  elle  est 
à  la  fois  fixée  sur  place  et  disséminée,  diffuse. — Atrophiesdiffuses, 

Etiologie  générale  des  atrophies  musculaires.  —  Or,  si  je  me 
reporte  maintenant  au  point  de  vue  étiologique,  si  je  considère 
les  causes  qui  engendrent  l'atrophie  musculaire,  je  puis  vous 
dire,  dès  maintenant,  que,  d'une  façon  générale,  les  atrophies  cir- 
conscrites se  développent  sous  l'influence  de  causes  localeSy  tan- 
gibles, faciles  à  mettre  au  jour.  Ce  sont  des  atrophies  qui  se 
développent  à  la  suite  de  la  compression  d'un  muscle  (ou  d'une 
portion  de  muscle)  par  une  tumeur,  par  une  exostose,  par  un  os 
luxé,  par  un  appareil  orthopédique,  etc.,  ou  à  la  suite  d'une 
inflammation  de  voisinage,  ou  à  la  suite  de  la  compression,  de  la 
section  traumatique,  de  l'inflammation  d'un  nerf. 

Ces  atrophies-là  constituent  desimpies  épisodes  pathologiques, 
qui  n'atteignent  pas,  en  nosologie,  le  rang  qu'on  attribue  aux  affec- 
tions, aux  maladies. 
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Au  cotilraire,  les  alro[ilii<;-  (\u\  évoliieiiL  «uîvanL  le  second  cl- le 
Irobièine  modes,  atro/ifihs  prof/ressives  d'ime  part,  atrophin  dif- 
fusés de  Tautrt!,  ressorlisscnl  à  de  véritables  affeclions  ou  mala- 
dies, el  se  développent  le  plus  ordinaireinenl  sous  rinfluence  de 
causes  difficiles  â  saisir,  qui  nous  échappent  presque  toujours.  C'est 
tOJt  au  plus  si,  à  l'heure  présente,  nous  savons  que,  dans  l'étio- 
I  logie  de  quelques-unes  de  ces  formes  d'atrophie,  XhèrédUv  mor- 
bide joue  un  rôle  préponJcrunt,  indéniable,  que  d'autres  se 
1  développent  à  la  suite  de  maladies  réputées  inFectieu^es,  telles 
\  que  la  fièvre  typhoïde,  en  quel  lias  l'atrophie  n'est  peut-être  que 
I  la  conséquence  de  l'action  nocive  exercée  par  un  virus  sur  les 
I  muscles,  leurs  nerfs,  ou  la  substance  grise  de  la  moelle  ;  hypo- 
I  thèse  d'autant  plus  vraisemblable,  que  certaines  alrophie>  diffuses 
I  reconnaissent  pour  cause  manifeste  l'imprégnation  de  l'orga- 
I  nisme  par  un  poison  inorganique,  le  plomb  par  exemple. 
I  Enfin  l'accord  tend  de  plus  en  plus  à  se  l'aire  sur  ce  point  que  la 
I  rurmcd'atropliiemusi:ulaire  progressïvela  mieux  connue,  l'alrophie 
I  muâculaire  progressive  de  Duchenne,  isolée  des  îormss  familiales 
décrites  dans  ces  derniers  temps  et  confondues  d'abord  avec  la 
I  première,  se  développe  sous  l'influence  apparente  de  l'abus  foiic- 
I  tiouncl  de  certains  muscles,  sons  l'innucnce  d'un  excès  de  travail 
I  imposé  aux  muscles  les  premiers  alteints  par  l'atrophie. 
I  Et  comme  le  muscle  en  travail  fabrique  de  véritables  produits 
I  toniques,  qui  séjournent  plus  ou  moins  longtemps  surplace,  on 
I  «'est  demandé  si  cette  forme  d'atrophie  progressive  n'est  pas 
I  809SÎ  In  conséquence  d'une  inloxication, —  inioxicalion  auloc/ttone , 
Ic'esl-a-dire  ayant  sa  source  dans  rintiniilé  de  l'organisme  du  ma- 
llade.  Ce  sont  là  autant  de  points  sur  lesquels  j'aurai  à  revenir  en 
idéUiils,  dans  le  cours  de  ces  le^ns.  Mais  je  crois  déjà,  par  ces 
nuilions  générales,  vous  avoir  montré  combien  sont  restreintes 
lltos  connaissances  actuelles  en  matière  d'étiotogie  des  atrophies 
■musculaires  progressives  et  des  atrophies  diffuses,  autrement 
■  dit  do  celles  qui  offrent  le  plus  d'intér(>l  pour  le  médecin. 
I  Résumé;  riassifictiion  des  tiirupliirs  mmiuloii-cs.  —  Résu- 
I  mons  maiiiteuanl.  dans  un  tableau  d'ensemble,  les  notions  génô- 
I  raies  que  je  vous  ai  exposées  sur  le  mécanisme  suivant  lequel  se 
I  développe  l'atrophie  dans  les  muscles,  sur  la  distribution  et  l'évo- 
llution  de  l'atrophie  musculaire,  sur  ses  rapports  avec  létal  des 
I  pa-lies  de   l'appareil   moteur   autres    que    le   mviscle,  sur   ses 
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causes  ;  nous  arriverons  à  établir  les  subdivisions  suivantes,  qui 
nous  serviront  de  guide  dans  Tétude  de  ce  qui  va  suivre. 

.1.  Les  altérations  musculaires  qui  préparent  et  engendrent 
latrophie  de  la  substance  contractile  du  muscle  sont  à  la  fois  des 
altérations  parenchymateuses,  et  des  altérations  interstitielles. 
Suivant  que  les  unes  ou  les  autres  de  ces  altérations  prédo- 
minent, la  myopathie  atrophiante  sera  qualifiée  de  par eiichy ma- 
terne ou  d'interstitielle,  qualification  qui,  vous  le  comprenez 
maintenant,  n'a  qu'une  valeur  relative. 

B.  Ces  altérations  musculaires,  qui  préparent  et  engendrent  Ta- 
trophie  de  la  substance  contractile,  peuvent  naître  sur  place,  pro- 
voquées qu'elles  sont  par  une  ou  des  causes  qui  agissent  direc- 
tement sur  le  muscle  affecté.  Ou  bien,  elles  succèdent  à  des 
altérations  préexistantes,  qui  intéressent  soit  les  centres  trophiques 
(substance  grise  des  cornes  antérieures)  sous  la  dépendance  des- 
quels sont  placés  les  muscles  voués  à  latrophie,  soit  les  nerfs 
moteurs  qui  relient  ces  muscles  aux  centres  trophiques  en  ques- 
tion ;  de  là  cette  subdivision  des  atrophies,  que  vous  connaissez 
déjà,  en  :  Atrophies  myopathiques^  atrophies  myélopathiques^ 
atrophies  neuropathiques. 

C.  L'atrophie  musculaire  une  fois  constituée  peut  se  cantonner 
indéfiniment  dans  une  portion  de  muscle  ou  dans  un  seul  muscle, 
ou  dans  plusieurs  muscles  voisins,  innervés  par  une  môme 
branche  nerveuse. 

Ou  bien,  limitée  d'abord  à  un  muscle,  elle  envahira  peu  à  peu 
et  progressivement  d'autres  muscles  plus  ou  moins  éloignés  du 
point  de  départ,  sans  suivre  une  voie  de  contiguïté,  et  cet  envahis- 
sement successif  et  progressif  peut  se  continuer  indéfiniment. 

Ou  bien  encore,  Tatrophie  musculaire  frappe  d'emblée  un  plus 

ou  moins  grand  nombre  de  muscles  appartenant  à  des  régions 

diverses  du  squelette,  après  quoi  elle  tend  à  perdre  en  étendue, 

à  limiter  ses  ravages;  delà  cette  autre  subdivision  des  atrophies 

en: 

Atrophies  circonscrites ,  qui,  dans  la  très  grande  majorité  des 
cas,  sont  d'origine  myopathique  ou  neuropathique  ; 

Atrophies  progressives,  qui  peuvent  être  myopathiques,  neu- 
ropathiques  ou  myélopathiques  ; 

Atrophies  diffuses,  qui  semblent  être  toujours  d'origine  myé- 
lopalhique. 
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I).   Enfia,  t'atropbiu  musculaire    peut  se  dé\ekiiiper  sous  lin-  ' 
fluence  il'iine  cause  périphérique,  extérieure  à  l'individu,  ayant  agi 
direclenient  sur  le  muscle  atrophié  ou  sur  le  nerf  qui  l'anime; 
c'est  le  cas  habituel  pour  les  atrophies  circonscrites.  J 

L'atrophie  peut  «uf si  reconnaître  pour  cause  occasionnelle,  péri-  I 
pbérique,  le  surmenage  des  muscles  les  premiers  atteints  par  l'atro-  | 
phie  ;  c'est  ce  qui  parait  avoir  lieu  pour  la  principale  forme  d'alro-  I 
phie  musciUaire  progressive  (maladie  d'Aran,  Duchenne),  dans  le  \ 
développement  de  laquelle  il  est  d'ailleurs  indispensable  de  faire 
intervenir  îles  influences  centrales,  car  il  semble  démontré  que 
cette  forme  d'atrophie  est  d'origine  myélopathique.  Au  contraire, 
dans  les  autres  formes  d'atrophie  musculaire  progressive,  qu'on 
tend  de  plus  en  plus  à  considérer  comme  étant  d'origine  myopa-  ' 
thique,  le  rûie  des  causes  occasionnelles  est  tout  à  fait  secondaire, 
l'hérédité  morbide  domine  toutes  les  autres  influences  étiologiques.  i 

Enfin,  l'atropliie  musculaire  peut  se  développer  sous  l'influence 
de  causes  générales  (infections  virulentes,  intoxications,  dys- 
crasies,  etc.)  agissant  sur  un  terrain  préparé  par  l'hérédité  mor- 
bide; c'est  ce  qui  a  lieu  pour  les  atrophies  diffuses  en  général. 
|Le  tableau  ci-joint  résume  ces  différentes  classifications  basées  : 


.J.Surlanatureduprocc^sus  i 
bistologique  dans  le  inu»;le     { 

8.  Sur  le  siège  des  lésions 
premières  ca  date 


Myopalliie  parencliyraaleusc. 
Myopathie  itilerstitiellc. 
Atrophies  myopathiques. 

neuropalhiques. 

myélopalliiques. 


'  Alropbiei 
Atrôpiiies 


Alroptiie 


iinopalhiqm 


C  Sur  lailI^lrJbutioiietlV'v 
tioii  de  l'atrophie 


D.Sur  riiltmi'nl  èliologinui 


AU-ophit 


AIropliif 
Alrophit 


ciri;onacrile5 

f  ncuropathiques. 
;    mj'opalliiques 
:   progressives  J  ou 

linyélopaltiiques. 

difTuscs  I  myùlopathifiue». 

coiiséculivesà  uoe  cause  oecation- 

netociefen'eure.  (Atrophies circonscrites.) 

—  Surmenage    musculaire.    (Atrophie 

musculaire     progressive      mj'clopalhi- 

.,ue). 

Hériditt  morbide.  (Atrophies  musculaires 

progressives  myopulhlques.) 
('(lusesj/tFnrirdiM.— Infections, itiloïieulions. 
(Alrophiea  difTuseï.) 


M 


ATROPHIES  MUSCULAIRES  CIRCONSCRITES 


Atrophies  musculaires  circonscrites  de  cause  locale.  —  Par  compression  d'un 
muscle.  —  Conséculives  à  une  my>site  par  propi;j^alion.  —  Consécutives  à  un 
traumatisme.  —  Complexité  du  mécanisme  de  production  de  certaines  varié- 
tés d'atrophies  musculaires  circonscrites.  —  Atrophies  musculaires  circons- 
crites survenant  dans  le  cours  de  la  pleurésie.  —  Consécutives  aux  fractures.— 
Consécutives  aux  lésions  articulaires.  —  Preuves  de  la  coexistence  habituelle 
des  altérations  interstitielles  et  des  altérations  parenchymateuses  dans  les 
muscles  qui   s'atrophient. 

Symptomatolugie  générale  des  atrophies  circonscrites  de  cause  locale.  Diagnostic. 
Pronostic.  Traitement. 


A  la  fin  de  mon  avant-dernière  leçon,  j'ai  insisté  sur  ce  faitque 
latrophie  musculaire  est  habituellement  la  conséquence  et  labou- 
lissant  d'un  processus  liistologique  complexe  ;  que  presque  toujours 
elle  est  préparée  et  engendrée  par  des  altérations  à  la  fois  paren- 
chymateuses et  interstitielles,  qui  coexistent  ou  se  succèdent,  en 
s  associant  dans  des  proportions  variables.  Je  vais  avoir  aujourd'hui 
l'occasion  de  vous  en  donner  une  preuve,  à  propos  de  l'étude 
concise  que  je  vais  faire  des  principales  variétés  A^ atrophies  mus- 
culaires circonscrites.  Cette  étude  servira,  en  quelque  sorte,  de 
préface  à  celle,  plus  complexe,  des  atrophies  musculaires  progres- 
sives et  àc^  atrophies  musculaires  diffuses,  qui  occupent  en  patho- 
logie le  rang  de  véritables  maladies  ;  je  m'expliquerai  plus  lard 
sur  ce  point. 

Athopiiies  ciRCOSCRiTES  DE  CAUSE  LOCALE.  — Atrophie  par  corn- 
pression  d'un  muscle.  — Considérons  d'abord  le  cas  leplus  simple, 
celui  où  une  atrophie  circonscrite  résulte  de  la  compression 
exercée  sur  un  muscle  par  une  tumeur,  par  un  appareil,  etc.  Le 
premier  ellet  de  cette  co.npression  sera  d'entraver  la  circulation 
dans  une  certaine  portion  du  muscle,  de  gêner  l'afflux  du  suc 
nutritif  vers  un  certain  nombre  de  fibres  musculaires.  Par  suite^ 
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e  travail  de  n^novation  qui  s'opère  dans  tout  élémenlarialoinique 
rivant  est  enniyû  ilans  ces  mêmes  fibres.  Au  lieu  rie  se  régé- 
nérer, elles  dégénèrent,  la  musculine  dont  se  composent  leurs 
fibrilles  se  désagrège  en  granulations  et  en  goullolelles  grais- 
Seui^es  (dégénérescence  granulo-graisseusej.qui  sont  reprises  par 
les  vaisseaux  du  voisinage,  restés  perméables,  l'n  plus  ou  moins 
grand  nombre  de  fibres  musfniairea  se  réduisent  ainsi  à  des 
luhes  sarcolemmaliques  vicies,  qui  «'affaissent,  d'où  diminution 
de  volume  de  celte  portion  du  muscle. 

Cette  diminution  de  volume  est  attribuable  en  partie  à  une 
légéoérescence  analogue  des  éléments  anatomiques  de  la  trame 
Éonjonclive ,  du  pérîmysium,  privés  de  leur  apport  nutritif,  U  ( 
où  la  circulation  est  gênée  ou  suspendue.  Mais  ce  n'est  pas 
tout;  les  produits  de  celle  dégénérescence  des  éléments  anato-  | 
Uniquee  troublés  dans  leur  nulrition  séjournent  pendant  quelque 
lemps  sur  place;  ces  produits  paraissent  agir  comme  des  agents 
l'irrilation.  Dans  les  circonstances  favorables,  c'est-à-dire  quand 
i  compression  vient  à  cesser  avant  l'anéantissement  de  tous  les 
^téments  analomiques  du  territoire  comprimé,  cette  irritation 
jbmenlcra  un  travail  néoplasique  du  côté  des  corpuscules  muscu- 
aires  restés  intacls.  Celle  prolifération  des  corpuscules  niuscu- 
lires  aura  quelquefois  pour  conséquence  une  régénération  de 
Uirilles  musculaires.  C'est  ainsi  quon  peut  s'expliquer  comment 
j  muscle,  frappé  d'atrophie  partielle,  à  la  suite  d'une  compres- 
lîon  passagère,  reprend  ensuite  son  volume  primilif.  D'autres 
bU  celte  réaction  irrîlative,  entretenue  par  les.  produits  de  la 
légénérescence  des  éléments  analomiques  comprimés,  cette  réac- 
iOD.  dis-je.  atteindra  surtout  les  éléments  cellulaires  de  la  trarae 
lonjonctive,  cellules  embryoplas tiques,  et  globules  blancs  sortis 
les  vaisseaux  par  diapédèse. 

Cette  aéoplasic  des  ék'mcnls  cellulaires  de  la  trame  înlersliliclle 
ykiulira  A  ime  production  exubérante  de  tissu  conjonclif,  avec 
|i£tracUon  consécutive.  De  la  sorte,  l'alrophie  consécutive  i 
fae  compression  de  muscle  pourra  se  compliquer,  à  un  moment 
donné,  d'une  véritable  sclérose  ou  cirrhose  du  muscle,  qui  se 
Iruduira  par  de  la  coutracHii'e,  de  la  rélrnciion.  elc. 
Cet  exemple,  simple,  parce  que  le  rapport  cuire  les  lésions  mus- 
laires  et  la  cause  qui  les  engendre  est  des  plus  faciles  il  saisir, 
BOUS  montre'  déjà  les  altérations  interstitielles  et  parenchyma- 
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teuses  se  développant  conjointement  les  unes  aux  autres.  Vous 
allez  comprendre  maintenant  que  dans  un  cas  de  ce  genre,  on 
parlera  d'atrophie  inmcidaire  par  dégénérescence  parenchyma- 
teuse,  si  la  compression  a,  comme  conséquence  ultime,  une  atro- 
phie de  la  substance  contractile  des  faisceaux  primitifs  dans  une 
étendue  plus  ou  moins  considérable,  sans  prolifération  bien  exu- 
bérante de  la  trame  interstitielle  ;  vous  allez  comprendre  qu  in- 
versement, on  parlera  de  7nyosite  sclérense  avec  atrophie  muscu- 
laire, si  la  prolifération  du  tissu  conjonctif  interstitiel  atteint  un 
développement  tant  soit  peu  considérable,  et,  en  ce  cas,  il  y  a 
des  chances  qu'à  un  moment  donné  Tatrophie  se  complique  de 
rétraction  musculaire. 

Atrophie  consécutive  à  une  myosite  par  propagation,  —  Dans 
les  atrophies  qui  résultent  d*une  myosite  par  propagation,  d'une 
inflammation  de  voisinage,  les  choses  se  passent  à  peu  près  de 
la  môme  façon.  Par  exemple  dans  le  cours  d  une  arthrite  chro- 
nique, rinflammation  venant  à  s'étendre  par  voie  de  contiguïté, 
des  tissus  fibreux  de  la  jointure  aux  muscles  avoisinants,  se  pro- 
pagera d  abord  le  long  de  Tenveloppe  (périmysiu?n  externe)  et 
de  la  trame  conjonctive  [périmysiwn  interne)  de  ces  muscles. 
Cette  myosite  par  propagation  sera  donc  interstitielle  au  début; 
mais  les  altérations  parenchymateuses  ne  seront  pas  longues  à  se 
montrer. 

En  effet,  Tobservation  clinique  nous  apprend  que  la  conséquence 
habituelle,  et  relativement  prompte  à  se  manifester,  de  ces  myo- 
sitcs  par  propagation,  c'est  l'atrophie  des  muscles,  et  cette  atro- 
phie ne  se  conçoit  pas  sans  altérations  parenchymateuses,  sans 
altérations  du  contenu  des  faisceaux  primitifs,  du  contenu  des 
gaines  sarcolemniatiques. 

Los  choses  ne  se  passeront  pas  différemment  quand  la  myosite 
naît  sur  place,  sous  l'influence  d'une  substance  toxique,  d'un 
principe  infectieux. 

Atrophie  musculaire  consécutive  à  un  traumatisme.  —  De 
môme  encore,  quand  une  atrophie  musculaire  circonscrite  se  déve- 
loppe à  la  suite  d'un  traumatisme.  Qu'il  s'agisse  d'une  contusion 
ou  d'une  plaie  par  instrument  piquant  ou  tranchant,  le  trauma- 
ti?;nie  entraine,  comme  première  conséquence,  la  désorganisation 
d'un  certain  nombre  de  fibres  musculaires  et  l'issue  d'une  certaine 
quantité  de  sang  dans  la  trame  interstitielle.  Si  nous  éliminons 
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l'ëventualilé  d'une  suppuration,  nous  pouvona  concevoir  de  la 
bçon  suivante  les  phénomène,''  palliolopiqiies  qui  tooI  se  passer 
dans  la  zone  d'aclion  du  traumalisnie  : 

Dans  les  fibres  écrasées  ou  sectionnées,  ios  fibrilles  subissent 
tut!  désagrégation  moléculaire,  qui  lient  le  plus  souvent  de  la 
dégénérescence  granuleuse  et  de  la  dégénérence  vitreuse.  Mais 
en  même  temps  les  corpuscules  musculaires  des  fibres  altérées 
»e  mettent  à  proliférer,  en  vertu  de  cette  réaction  irri/<tlive  qui 
fraduiltme  tcndtmce  à  ia  réi/énération  des  éiéments  analumigues 
dégénérés.  Si  cette  réaction  n'aboutit  pas,  les  fibres  lésées  subiront 
pne  atrophie  qui  est  le  résultat  immédiat  d'une  altération  paren- 
thjmaleuse.Le  plus  souvent,  il  est  vrai,  l'atrophie  consécatJveùun 
traumatisme  musculaire  se  développera  par  un  autre  mécanisme. 
Bn  même  temps  que  lesallérationsparenchyraateuses  queje  viens 
3e  vous  mentionner  :  dégénérescence  des  fibrilles  des  fibres  lésées 
el  prolifération  de  leurs  corpuscules  musculaires,  il  se  produit  une 
Réaction  irrilative  dans  la  trame  interstitielle  avoisinante,  réaction 
que  provoque  l'issue  du  contenu  des  vaisseant  entamés  par  la 
TÎoleDCG  Iraumatique.  Cette  irritation  aboutit  à  une  néoformalion 
de  tissu  conjonctif,  aux  dépens  des  globules  blancs  extravasés  el 

IX  dépens  des  cellules  conjonctives  préexistantes  qui  entrent 

I  prolifération. 

D'ailleurs,  ces  phénomènes  histologiques  ne  sont  pas  aussi 
impies  qu'ils  le  jiaraissent  de  prime  abord.  En  elTet,  lorsque 
(xpérimentalement  on  vient  à  seelionner  un  muscle  en  travers 
Bt  en  son  entier,  et  qu'ensuite  on  réunit  les  deux  bouts  sec- 
tionnés pour  amener  la  cicatrisation  avec  réunion  plus  ou  moin» 
Emtnédiale,  deux  éventualités  peuvent  se  produire.  Ou  bien 
le  Ussu  cicatriciel  est  formé  exclusivement  de  tissu  conjonctif, 
lOu  bien  il  est  formé  de  fibres  musculaires  et  de  tissu  conjonctif. 
'Sa  l'on  cherche  la  raison  de  cotte  particularité  hislologique,  on  voit 
[que  dans  un  cas  [tissu  conjonctif  pur),  la  section  avait  détniit  tous 
les  tubes  nerveux  qui  se  rendent  à  une  des  parties  du  muscle 
'Sectionné  ;  timdis  que  dans  l'autre  cas  (tissu  conjonctif  el  fibres 
mosculaîres  j  la  section  avait  épargné  des  tubes  nerveux  qui  se 
rendent  aux  deux  bouts  sectionnés.  Ces  expériences  que  nous 
ivon?  fuites  avec  M,  Onanofl',  montrent  rinfiuence  du  système 
aenreux  sur  le  processus  de  la  régéuéralion  et  de  l'atrophio 
'd'un  muscle  lésé. 


à 
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Quoi  qu'il  en  soit,  ce  tissu  conjonctif  de  nouvelle  formation 
n'est  autre  que  le  tissu  cicatritiel,  dont  le  rôle  est  de  rétablir  la 
continuité  entre  les  deux  fragments  d'un  tissu  divisé.  Je  vous  ai 
déjà  signalé  la  tendance  de  ce  tissu  cicatritiel  à  la  rétraction.  En 
se  rétractant,  il  comprimera  les  fibres  musculaires  qu'il  étreint 
dans  ses  mailles,  il  les  étouffera  en  quelque  sorte,  en  les  irri- 
tant et  en  les  atrophiant.  Aussi  Tatrophie  musculaire,  dans  ces  con- 
ditions, se  complique  souvent  de  rétraction  ou  de  contracture. 

Donc,  ici  encore,  latropliie  musculaire  se  développe  à  la  suite 
d'un  processus  histologique  complexe,  qui  comprend  û  la  fois  des 
altérations  parenchymateuses  et  des  altérations  interstitielles.  Il  fau- 
dra donc,  désormais,  vous  déshabituer  de  cette  dissociation  des  dif- 
férents processus  élémentaires  qui  concourent  à  engendrer  i'atro- 
ph^'e  d'un  nuiscle  ou  d'une  portion  de  muscle.  Cette  dissociation, 
qui  s'imposait  à  moi  dans  l'avant-derniére  leçon,  lorsque  j'ai  entre- 
pris devant  vous  l'étude  analytique  des  processus  musculaires 
atrophiants,  n'est,  je  vous  le  répète  encore,  qu'exceptionnellement 
réalisée  en  pathologie.  Elle  ne  le  serait  même  jamais,  au  dire  d'un 
de  vos  maîtres,  le  professeur  Ilayem,  à  qui  nous  devons  la  meilleure 
étude  qui  ait  été  faite  de  Tanatomie  jiathologique  des  atrophies 
musculaires.  Après  avoir  distingué  les  lésions  atrophiqucs,  consi- 
dérées suivant  leur  origine,  en  atrophie  simple^  atrophie  irritative 
et  atrophie  dégénérative,  M.  Ilayem  conclut  des  résultats  de  ses 
propres  recherclies  histologiques  «  que  r atrophie  la  plus  simple  des 
7nuscles  est  encore  une  lésion  assez  complexe  »  ;  le  passage  dans 
lequel  il  développe  cette  opinion  mérite  d'être  reproduit  à  cette 
place  ;  le  voici  :  «  Dans  l'anatomie  pathologique  des  éléments,  le 
mot  atrophie  simple  a  une  signification  précise.  Nous  avons  vu  qu'il 
indique  une  diminution  de  volume  de  l'élément  sans  altération 
appréciable  de  structure.  Semblable  atrophie  du  contenu  strié  se 
retrouve  dans  presque  toutes  les  variétés  d'amyotrophies.  Ainsi 
elle  existe  dans  Tamyotrophie  par  repos  fonctionnel,  dans  les 
amyotrophies  d'origine  nerveuse,  dans  les  altérations  d'origine 
dyscrasique  et  dans  plusieurs  affections  pro!opathiques  des  muscles. 
Mais  elle  ne  constitue  presque  jamais  à  elle  seule  toute  la  lésion; 
et  si,  pour  caractériser  l'atrophie  simple  du  tissu  nmsculairc,  on 
voulait  (|ue  tous  les  éléments  anatomiques  du  tissu  fussent  atro- 
phiés sans  présenter  aucune  altération  de  structure,  on  pourrait 
rayer  Tatrophie  simple  du  cadre  des  lésions  des  muscles.  Dans  la 
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forme  la  plus  simple,  il  existe  toujours,  en  effet,  quelques  modi- 
licatîons,  soit  dans  le  contenu  strié  ou  les  corpuscules  musculaires, 
soit  dans  les  éléments  du  tissu  interstitiel,  qui,  dans  les  formes  chro- 
niques surtout,  est  atteint  d*une  hyperplasie  plus  ou  moins  marquée.  » 
Môme  coexistence  d'altérations  parenchymateuses  et  d'altéra- 
tions interstitielles,  dans  les  cas  iïatj*ophies  irritaUves,  où 
M.  Hayeni  a  constaté,  du  côté  des  fibres  musculaires,  Tatrophie 
simple  avec  ou  sans  multiplication  nucléaire,  les  diverses  espèces 
de  dégénérescences  granuleuse,  graisseuse,  vitreuse,  vitro-grais- 
seuse,  pigmentaire;  du  côté  du  tissu  mterstitiel  «  une  hyperplasie 
plus  ou  moins  considérable  qui  donne  lieu  à  des  formations  cellu- 
laires quelquefois  très  abondantes  »,  quelques-unes  de  ces  cellules 
contenant  des  granulations  graisseuses  ou  pigmentaires,  d'autres 
se  transformant  en  vésicules  adipeuses  (scléro-adipose). 

Enfin,  au  sujet  des  atrophies  dégénératives,  ÎI.  Haycm  annonce 
que  sous  le  microscope,  on  trouve  les  fibres  musculaires  profon- 
dément altérées  dès  le  début,  ayant  dans  le  plus  grand  nombre 
des  cas  subi  les  dégénérescences  graisseuse  et  vitreuse.  II  ajoute  : 
«  Lorsque  ce  processus  dégénératif  a  duré  quelque  temps,  le  tissu 
conjonctif  s'épaissit,  et  les  lésions  deviennent  analogues  à  celles 
des  atrophies  d'origine  irritative.  » 

Complexité  du  tnécanisme  de  production  de  certaines  variétés 
d atrophies  musculaires  circonscrites.  —  H  y  a  plus  ;  non  seule- 
ment ces  atrophies  musculaires  circonscrites  sont  engendrées  par 
des  altérations,  inflammatoires  ou  autres,  à  la  fois  parenchyma- 
teuses et  interstitielles;  dans  beaucoup  de  cas,  leur  mécanisme  de 
production  est  lui-même  très  complexe.  C'est-à-dire  que,  pour 
expliquer  le  développement  de  ces  atrophies  circonscrites,  le  cU- 
nicien  est  obligé,  dans  bien  des  circonstances,  de  faire  intervenir 
à  la  fois  la  compression,  l'insuffisance  circulatoire  et  nutritive,  la 
propagation  d'une  inflammation  du  voisinage,  voire  l'influence 
nerveuse,  etc.,  etc.  Je  veux  vous  en  citer  quelques  exemples 
empruntés  à  la  clinique. 

Atrophies  rnusculaires  circonscrites  survenant  dans  le  cours  de 
la  pleurésie.  —  L'atrophie  des  muscles  thoraciques  est  fréquente 
chez  les  anciens  pleurétiques  ;  ce  fait  est  connu  depuis  longtemps. 
Laennec,  entre  autres,  avait  prêté  une  attention  spéciale  aux 
déformations  thoraciques  qu  entraine  cette  atrophie  musculaire. 
Mais  dans  le  cours  de  la  pleurésie  aiguë,  on  observe  assez  sou- 
maladies  DU  SYSTÂME  NERVEUX.  5 
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vent  des  atrophies  musculaires  circonscrites  précoces^  car  elles 
peuvent  être  apparentes  à  la  fin  du  second  septénaire  ou  dans  le 
courant  du  troisième.  C'est  un  point  de  pathologie  dont  s'était 
beaucoup  occupé  le  professeur  Lasègue.  M.  Desplats  (de  Lille)  a 
consacré  {Semaine  médicale^  18  avril  1887)  une  très  intéressante 
leçon  clinique  à  cette  variété  d  atrophie  musculaire  circonscrite 
qu'on  rencontre  dans  les  premiers  temps  de  la  pleurésie  aiguë. 
Peuvent  participer  à  cette  atrophie  :  les  pectoraux,  les  grands 
dentelés,  les  intercostaux,  le  grand  dorsal,  les  muscles  péri-sca- 
pulaires  et  vraisemblablement  le  diaphragme. 

Cette  énumération  montre  clairement  que  Tatrophie,  dans  les 
circonstances  susdites,  s'attaque  aux  muscles  placés  dans  le  voi- 
sinage immédiat  ou  à  proximité  de  la  séreuse  enflammée.  L*idée 
vient  donc  immédiatement  que  Tatrophie,  dans  ces  cas,  doit  recon- 
naître pour  cause  la  propagation  de  l'inflammation  de  voisinage. 
Mais  il  faut  tenir  compte  aussi  de  la  compression  qu'exerce  sur  les 
vaisseaux  de  la  paroi  thoraciquc  le  liquide  épanché  dans  la  plèvre, 
compression  qui  gène,  par  conséquent,  l'arrivée  des  sucs  nutri- 
tifs au\  muscles  avoisinants  ;  il  faut  considérer  que  cette  compres- 
sion s'exerce  directement  sur  certains  muscles,  les  intercostaux; 
il  faut  tenir  compte  aussi  de  ce  que  la  présence  d'une  grande 
quantité  de  liquide  dans  lune  des  cavités  pleurales  immobilise  la 
moitié  correspondante  du  thorax,  circonstance  qui  contribue  à  la 
dénutrition  des  muscles  condamnés  au  repos.  Enfin  une  pleurésie 
ne  se  conçoit  pas  sans  névrite  de  voisinage,  et  il  se  peut  que  cette 
névrite  joue  un  rùle  préj)ondérant  dans  la  pathogénie  de  certaines 
de  ces  atrophies  circonscrites. 

Vous  voyez  que  celles-ci  se  développent,  selon  toute  probabilité, 
suivant  un  mécanisme  très  complexe.  Je  n'insiste  pas  davantage 
sur  ce  mécanisme,  réduit  que  j<î  serais  à  tourner  dans  un  cercle 
d'hypothèses,  si  je  voulais  nrétendre  sur  ce  sujet. 

A  trop/lies  consûcutires  aux  fractures.  —  A  la  suite  d'une  frac- 
ture d'os,  l'atrophie  nuisculaire  est  fréquent!»  également;  elle  peut 
frapper  les  muscles  placés  dans  le  voisinage  immédiat  du  foyer 
de  la  fracture,  comme  elle  peut  n'atteindre  que  <!es  muscles  plus 
ou  moins  éloi^'-nés. 

Pour  expliquer  eette  variété  d'atrophie,  les  chirurgiens  ont 
invoqué  des  méeimisnns  très  divers.  Ainsi,  oi\  a  voulu  ne  voir 
dans  col  amiiigrissement  des  muscles  qu'une    conséquence   de 
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omobilisalion  imposée  k  cet- organes  parla  fracture.  Or,  j'aurai 
s  d'une  fois  roccasion  de  vous  répéter  que  la  seule  Jnactîvilé 
ictionnelle  des  muscles  ne  suffit  pas  pour  entraîner  l'atropliie 
leur  substance  contractile.  On  a  prétendu  ensuite  que  si,  dans 
cas  de  fracture,  les  muscles  du  voisinage  s'atrophient,  c'est 
r  suite  d'une  insuffisance  d'apport  nutritif,  l'os  en  voie  de  répa- 
1  attirant  â  lui  un  excès  de  matériaux  nutritifs.  On  a  invoqué 
core  la  compression  exercée  sur  les  musi'les  par  un  cal  vicieux 
Issant  à  la  feçon  d'une  tumeur.  Les  appareils  à  l'aide  desquels 
.immobilise  les  membres  fracturés  peuvent  concourir  ù  engen- 
U  l'atrophie  de  certains  muscles,  par  un  mi^canisme  identique, 
paraît  démontré  aussi,  par  des  expériences  de  M.  Heydenreich, 
e  l'inactivité  fonctionnelle  de  la  peau  soustraite  au  contact  de 
t  joue  un  certain  rôle  dans  la  production  de  Talropliie  rauscu- 
e  consécutive  aux  fractures  ;  il  résulte,  en  effet,  de  ses  observa- 
is que  l'atrophie  nmsculairc  est  moins  prononcée  dans  les  cas 
fractures  traitées  à  ciel  ouvert. 

B'autre  part,  si  l'on  s'en  rapporte  aux  expériences  de  WM.  Du- 
ly  el  Olado,  les  fractures  d'os  entraîneraient  toujours  une 
XJsitcinterstitielle  qui,  d'après  les  auteurs  que  je  viens  de  citer, 
ait  lu  cause  déterminante,  prochaine,  de  l'atrophie  musculaire  ; 
;-ci,  en  d'autres  tfrmes,  serait  la  conséquence  de  la  propaga- 
1  d'une  intlaomiation  de  voisinage. 

tafia,  pour  les  atrophies  musculaires  consécutives  auv  frac- 
Is  et  qui  se  produisent  â  distance,  on  a  invoqué  la  compres- 
1  des  troncs  nerveux  par  un  fragment  d'os  déplacé,  par  un  cal 
[eux  exubérant,  par  un  appareil  d'immobilisation  ;  on  a  invoqué 
fei  une  action  il  distance,  exercée  sur  les  centres  trophiques 
!  l'irritation  (pic  subissent  les  nerfs  au  siège  de  la  fracture 
HIC  réflexe). 

ne  garderai  bien  d'entrer  dans  la  discussion  de  ces  diffé- 
tes  bypotlièses;  cela  m'entraînerait  hors  du  cadre  de  ces 
us.  J'ajoute  seulement  qu'à  mon  idée,  ces  différents  méca- 
les  que  je  viens  de  passer  en  revue  interviennent  sans  doute 
ijoinlement  el  pour  une  part  plus  ou  moins  considérable, 
ml  les  cas  cl  les  circonstances;  bref,  j'incline  fi  croire  que 
tes  ces  théories  que  je  viens  de  vous  exposer  présentent  tme 
Aile  vérité  el  aucune  d'elles  ne  peut  s'appliquer  evrlusivcnicul 
loiB  les  cas. 
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Atrophies  inuscidaires  circonscntes  consécutives  attx  lésions 
articulaires,  —  A  la  suite  d  une  lésion  articulaire,  on  observe 
également,  et  avec  une  grande  fréquence,  des  atrophies  muscu- 
laires circonscrites;  ainsi  dans  le  cours  d'une  arthrite,  celles-ci 
sont  de  règle,  à  tel  point  qu  on  a  pu  se  demander  s'il  ne  s'agis- 
sait pas  plutôt  d'un  symptôme  que  d'une  complication. 

Pour  rendre  compte  de  ces  atrophies  musculaires  consécutives 
au\  lésions  et  aux  affections  des  jointures,  on  a  invoqué  des 
mécanismes  identiques  à  ceux  que  je  viens  de  passer  en  revue  à 
rinstant  :  inactivité  fonctionnelle  des  muscles  par  le  fait  de  l'im- 
mobilisation ;  anémie  vasculairc  par  compression  des  vaisseaux 
qui  se  rendent  dans  le  muscle  (dans  le  cas  d'une  hydarthrose, 
par  exemple)  ;  compression  des  muscles  par  le  liquide  épanché 
dans  la  jointure  ;  insuffisance,  de  la  nutrition  des  muscles,  en 
raison  de  ce  que  les  matériaux  destinés  à  ces  organes  sont 
détournés  vers  les  tissus  articulaires  ;  myosite  par  propagation 
(Duplay  et  Clado)  ;  névrite  de  voisinage  ;  action  nerveuse  à  distance 
exercée  sur  les  centres  trophiques  de  la  moelle  par  Tirritation 
articulaire  et  péri-articulaire. 

Je  vous  répète  ce  que  je  vous  disais  tout  à  Theure,  chacune  de 
ces  théories  me  semble  devoir  convenir  dans  certains  cas,  et 
aucune  d'elles  n'est  à  même  de  rendre  compte  de  toutes  les 
atrophies  musculaires  circonscrites  qu'on  voit  se  développer  à  la 
suite  d'une  lésion  ou  d'une  affection  articulaire. 

Je  dois  vous  dire  cependant  que  la  théorie  dite  réflexe,  celle 
(jue  je  vous  ai  citée  en  dernier  lieu,  paraît  devoir  être  applicable 
au  plus  grand  nombre  de  ces  cas  d'atrophie  musculaire  consécu- 
tive aux  lésions  articulaires,  et  voici  pour  quelles  raisons  :  c'est 
que  l'atrophie  ne  s'étend  pas  indifféremment  a  tous  les  muscles 
situés  au  pourtour  ou  au  voisinage  de  la  jointure  malade,  elle  se 
localise  habituellement  aux  muscles  extenseurs;  c'est  que  l'inten- 
sité et  l'étendue  de  ces  atrophies,  de  cause  articulaire,  ne  sont  pas 
en  rapport  direct  avec  l'intensité  de  l'arthropathie  ;  c'est  qu'en  thèse 
générale,  l'atrophie  nmsculaire  survit  à  l'affection  de  la  jointure.  Ce 
sont  des  points  sur  lesquels  Charcot  a  particulièrement  insisté, 
pour  conclure  que,  seule,  la  théorie  dite  réflexe,  imaginée  par 
Vulpian,  peut  rendre  compte  de  ce  genre  d'atrophie  musculaire. 

Je  n'insiste  pas  davantage,  et  je  renvoie  ceux  d'entre  vous  que 
cette  question  intéresserait  d'une  façon   spéciale    aux  leçons  du 
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|in>rL'sseur  Charcol  sur  \e  système  nerveux  (l.  III,  p.  23  elsul- 
?iintcs)'elàlalrfts  bonne  tliôse  de  ValUil  (lhô?e  de  Piiris,  1877). 
He  perdons  pas  de  vue  que  je  ne  me  suis  proposé  d'éliidicp  la 
question  des  alrophies  circonscrites  que  d'une  façon  incidente, 
comme  une  préparation  à  l'étude  dos  maladies  amyolrophiqucs. 
ï  voulais  vous  montrer  que,  dans  beaucoup  de  cas,  les  atro- 
phies circonscrites  se  développent  par  un  mécanisme  complexe 
et  je  croîs  celle  preuve  faite;  je  poursuis  mainlenanl  l'étude 
didactique  dos  atrophies  circonscrites  de  cause  locale. 

Symptomatohtfie  générale  des  atrophies  musculaires  circons- 
trites.  —  Quelques  mois  mainlenanl  sur  la  symptomatologie  géné- 
nle  de  ces  atrophies  musculaires  circonscrites. 

Vous  prévoyez  déjA  qu'un  muscle  en  voie  de  s'alropliior  va 
dtratnuer  de  volmne  et  de  consistance,  cl  qu'il  résultera  de  celle 
tiininuljon  de  volume  im  changement  de  forme  du  segment  de 
loembre  ou  de  la  région  qui  est  le  siège  de  l'atrophie  :  là  où  nor- 
nalemcnl  existe  une  saillie,  vous  trouverez  un  affaisseraenl  ou 
mne  dépression,  el  la  palpalion  vous  donnera  une  sensation  de 
mollesse,  d'empAlemenl.  Mais  ce  résultai  n'est  pas  conslanl.  Quoi- 
■quc  atropine,  un  muscle  peut  conserver  son  relief,  parce  que 
i  perte  de  volume  qui  résulte  de  l'alrophle  do  sa  substance 
ïonlraclUe  esl  compensée  par  la  prolifération  du  tissu  conjonctif 
Dlerstitiel,  ou  encore  par  une  production  exubérante  de  graisse 
Jipon)alose)dans  la  Irame  conjonctive,  l'ar suite,  les  saillie»  mus- 
Dlaires  seront  conservées  au  siège  de  l'atrophie,  el  le  doigt,  appli- 
|a4  à  ce  niveau,  recueillera  une  sensation  de  dureté  on  de  demi- 
luctuatioQ,  suivant  que  la  conservation  de  la  forme  du  muîclecsl 
(nrapport  avec  une  sclérose  interslilielle  ou  avec  la  lipomatose. 

A  vrai  dire,  celle  évenlualilé  esl  assez  rare  dans  les  cas  d'alro- 
thiri  circonscrites  de  cause  locale.  Presque  toujours  l'atrophie  se 
révèle  par  une  dimimttioii  de  volume,  qui  résiille  de  la  disparition 
d'une  certaine  quantité  de  substance  contractile.  Otie  diininul'mn 
e  volume  peut  s'accompagnt-rd'une  diminution  de  tuwjiieur  tin 
)nutclf,  due  à  la  rétraction  du  tissu  conjonclif,  produit  de  la  inyo- 
ttle  iDterslitielle  qat  s'associe  am  altérations  parenchymaleiiBCS 
rophiantes.  C'est  lA  l'effol  habituel  de  la  sclérose  inlcrslîliello, 
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dans  les  cas  d'atrophies  musculaires  circonscrites,  surtout  quand 
Tatrophie  est  la  conséquence  d'une  myosite  par  propagation. 

L'atrophie  du  tissu  musculaire  se  manifestera  aussi  par  des 
troubles  fonctionnels,  par  une  diminution  de  l'énergie  contractile 
du  muscle,  par  de  la  faiblesse  musculaire.  Le  malade  se  plaint 
d'éprouver  de  la  gène  dam  Vexécution  de  certains  mouvements; 
ce  sont  ces  plaintes  qui  souvent  mettront  le  médecin  sur  la  piste 
d'une  atrophie  circonscrite  passée  inaperçue.  Un  détail  d'une  im- 
portance capitale,  c'est  que  dans  ces  atrophies  circonscrites,  engen- 
drées par  une  cause  qui  agit  directement  sur  le  muscle,  la  fai- 
blesse motrice,  la  paralysie  est  toujours  proportionnelle  à  f  atro- 
phie y  dont  elle  est  la  conséquence. 

Cette  atrophie  ne  s'accompagne  pas  de  troubles  de  lasensibi- 
litéy  sauf  que  les  rétractions  musculaires,  dont  je  vous  parlais  à 
l'instant,  et  qui  sont  un  élément  surajouté  à  l'atrophie,  peuvent 
occasionner  des  douleurs. 

Enfin,  l'exploration  électrique  donne  des  résultats  bien  tran- 
chés, sur  lesquels  j'aurai  à  revenir;  ils  se  réduisent  à  ceci  :  qu'au 
fur  et  à  mesure  des  progrès  de  l'atrophie  de  la  substance  contrac- 
tile d'un  muscle,  son  excitabilité  galvanique  et  faradique  va  en 
diminuant,  ainsi  que  l'excitabilité  galvanique  et  faradique  du  nerf 
qui  anime  le  muscle  eu  voie  d'atrophie. 

Voilà,  exposée  sommairement  et  dans  ses  traits  essentiels,  la 
symptomatologie  des  atrophies  musculaires  circonscrites  qui  se 
développent  sous  l'influence  d'une  cause  locale. 

Diagnostic.  —  Deux  mots  maintenant  sur  le  diagnostic  des 
atrophies  de  cette  catégorie.  Ce  diagnostic  devra  porter  d'abord 
sur  la  question  de  savoir  si,  dans  des  circonstances  déterminées, 
c'est  bien  à  de  Tatrophie  musculaire  circonscrite  que  vous  avez 
affaire.  Pour  résoudre  cette  première  question^  vous  ne  vous  con- 
tenterez pas  de  rechercher  si  le  volume  apparent  de  tel  ou  te^ 
muscle  a  diminué,  si  la  saillie  qu'il  fait,  à  l'état  normal,  s'est 
plus  ou  moins  effacée,  si  les  mouvements  auxquels  participent 
ce  ou  ces  muscles  pèchent  par  insuffisance.  Vous  aurez  aussi  et 
surtout  recours  à  l'exploration  électrique,  qui  vous  fournira  des 
renseignements  précis  sur  l'état  de  la  contractilité  électrique 
du  muscle  exploré.  Or,  je  viens  de  vous  dire  à  l'instant  que  cette 
contractilité  diminue  proportionnellement  à  Tatrophie  de  la  subs- 
tance contractile.   Vous  serez   donc  en  possession  d'un  moyen 
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B&uruiix.  pour  tou$  renseigner  <ur  l'eù^u^nce  cl  le  de^r^  de 
Mte  atrophie. 

Fia  seconde  question  à  éliirider  est  de  dècoiimr  )a  rause  locale 

donl  dùpi-nd  l'alrophie;  car  celle  «m*e  une  fois  cunnue.  s'il  esl 

possible  de  la  supprimer,  vous  vous  donnez  les  meilleures  chances 

p  venir  û  bout  de  celle  alrophie  locale,  en  admeltani  que  votre 

lervenlion  ne  soit  pas  trop  tardive. 

pronostic.  —  C'est  qu'en  effet  le  pronostic  de  cea  atrophies 

eonscrîles,  de  cause  locale,  est  dominé  par  ces  deux  éléments  :  la 

téc  de  l'atrophie,  et    la  possibilité  de  satisfaire,  comme  on 

.  à  l'indicalion  causale,  en  d'autres  termes,  la  possibilité  de 

istrairele  muscle  â  la  cause  qui  a  déterminé  son  émaciaUon. 

j'atrophie  musculaire  dure-t-elle  di^'jà  depuis  un  temps  fort  long; 

'a  lieu  de  craindre  Tenvahissement  du  muscle  par  des  lésions 

iparables,  surtout  quand  avec  l'alrophie  coexiste  do  la  rétraction 

sculaire,  conséquence  d'une  sclérose  interstitielle  parvenue  A 

hase  de  rétraction. 

Enfin  il  va  de  sot  que  l'atrophie  persistera  tant  que  durera  la 

Hse  qui  l'engendre,  quels  que  soient  les  moyens  mis  en  œuvre 

r  enrayer  le  mal  et  stimuler  la  nutrition  du  muscle. 

Traitement.  —  Ces  moyens  quels  sont-ils  ?  Je  ne  ferai  aujour- 

uï  que  les  énumérer,  en  commençant  par  les  agents  locaux  sus- 

liblcs  d'activer  les  échanges  nutritifs  dans  les  nmscles,  de  lîiçon 

lire  disparaître  les  produits  morbides  et  à  provoquer  la  régéné- 

!on  des  éléments  contractiles.  Comme  tels  nous  avons  les  fric- 

ns  sèches  ou  excitantes,  la  gymnastique  rationnelle,  le  mussai/e, 

donc/tes  locales,  chaudes  ou  Froides.  Vélec irisation,  qui  est 

plus  efGcacc  de  tous  ces  agents  locaux.  J'insisterai  plus  tard 

r  la  technique  à  employer. 

Kous  avons  cusuite  à  faire  appel  au  secours  des  moyens  gén^- 

tr,  susceptibles  de  relever  et  de  stimuler  la  nutrition  de  tout 

iganisme  et  partant  des  muscles.  Ces  moyens  peuvent  se  résu- 

fer  dans  ces  qu>.-lques  indications  :  alimentation  fortifiante,  bonne 

giènc  cl  surtout  mouvement  au  grand  uir  :  médicaments  recons- 

laols,  tels  qm*  l'huile  de  foie  de  morue,  le  quinquina,  les  amers. 

mi  ces  derniers,  les  préparations  de  noiv  vomiquc  méritent 

e  mention  spéciale,  parce  que  leur  principe  actif,  la  stryclinino, 

ler^e  sur  les  musi:lcs  une  action  excitante  bien  connut;. 


i 
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ATROPHIES  MUSCULAIRES  CIRCONSCRITES 

{Suite) 


Atrophies  musculaires  circonscrites  d'origine  neuropathique  ;  importance  d 
leur  étude.  Comme  quoi  cette  étude  guidera  dans  la  distinction  des  diverse 
formes  d'atrophies  musculaires  progressives. 

Analomie  pathologique.  Altérations  subies  par  le  nerf  lésé;  altérations  subies 
par  le  muscle. 

Étiologie.  —  Symplomatologie  :  Paralysie.  Troubles  trophiques,  atrophie  mus- 
culaire  ;  elle  est  toujours  postérieure  à  la  paralysie.  Etat  de  la  sensibilité. 
Parallèle  entre  les  deux  variétés,  myopathique  et  neuropathique,  d'atrophies 
musculaires  circonscrites.  —  Diagnostic.  Pronostic.  Traitement. 


Je  crois  vous  avoir  montré,  dafts  ma  dernière  leçon,  que  les 
atrophies  circonscrites  qui  se  développent  à  la  suite  d'une  cause 
agissant  directement  sur  un  muscle  —  compression,  myosite  par 
propagation,  traumatisme,  etc.,  etc.,  sont  engendrées  par  des 
altérations  à  la  fois  parenchymateuses  et  interstitielles,  par  des 
altérations  qui  atteignent  directement  les  fibres  musculaires,  et 
par  d'autres  qui  ont  pour  siège  la  trame  conjonctive,  interstitielle, 
du  muscle.  J'avais  fait,  précédemment,  Tétude  analytique  de  ces 
divers  ordres  d'altérations  ;  j'ai,  en  quelque  sorte,  dissocié  ce  pro- 
cessus, qui  est,  somme  toute,  très  complexe.  Puis,  dans  ma  der- 
nière leçon,  j'ai  opposé  à  cette  dissociation,  toute  artificielle,  la 
réalité  telle  qu'elle  nous  a  été  révélée  par  les  recherches  hîstolo- 
giques  des  vingt  dernières  années. 

Je  vous  ai  montré  qu  une  atrophie  musculaire  circonscrite, 
succédant  à  ce  genre  de  cause  que  je  viens  de  vous  dire,  n'est 
jamais  engendrée  par  des  altérations  exclusivement  interstitielles 
ou  exclusivement  parenchymateuses  ;  que,  toujours,  ces  deux 
ordres  d  altérations  s'associent,  dans  des  proportions  variables, 
suivant  les  circonstances. 

Eh  bien,  je  dois  vous  dire  de  suite  qu'il  en  sera  de  même 


ATflOTHieS  NtTSCDLAlRES  CIRCONSCRITRS  Tjl 

pour  les  aulres  formes  ou  variéléâ  d'atrophie  musculaire   que  j 
nous  aurons  à  étudier  dans  le  cours  de  ces  leçons.  i 

Atrophies  miisciilairex  circonscrites  consécutives  à  une  lésion  J 
de  nerf.  —  Cela  dil,  je  vais  entreprendre,  aujourd'hui,  l'étude  1 
d'une  autre  variété  d'atrophie  musculaire  circonacrite,  eoosécu-  1 
tïvc,  non  plus  à  une  cause  qui  atteint  dircclcnient  le  ou  les  1 
muscles  frappés  d'atrophie,  mais  à  une  cause  qui  agit  à  distance  1 
sur  if  nerf  qui  anime  ces  muscles.  J'ai  déjà  eu  l'occasion  do  vous 
en  parler  d'une  façon  incidente,  dans  ma  précédente  leçon,  à  ! 
propos  des  atrophies  musculaires  circonscrites  consécutives  aux  ! 
fractures  d'os  et  aux  luxations  articulaires. 

Importance  de  l'élude  de  cette  catégorie  irulrophie.  —  Celle 
■variété  d'atrophie    musculaire  est   déjà   inléressaule    par  elle- 
même,  par  la  fréquence  relativement  grande  avec  laquelle  elle  j 
le  présentera  à  notre  observation,  dans  le  cours  de  votre  pratique  1 
inture  ;  car  les  lésions  de  nerfs,  traumatiques  ou  autres,  qui  l'en- 
gendrent, sont  loia  d'élre  rares. 

Mais  elle  est  intéressante  à  un  autre  point  de  vue,  car  la  con-  i 
naissance  de  ses  caractères  cUniques  nous  fournira  d'utiles  élé-    j 
menls    pour  le   dia^ostic  des  différentes  formes  de  maladies    | 
atrophiantes,  dont  l'étude  fera  l'objet  principal  de  ces  leçons;  je 
Tais  essayer  de  vous  le  faire  comprendre  à  l'instant.  j 

Sachez  d'abord  que  dans  sa  S]fmptomatologie,  elle  présente 

les  diflérences  assez  tranchées  avec  les  formes  d'atrophie  mus- 

«ulaire  circonscrite,  dont  je  vous  ai  ébauché  l'étude  et  qui,  elles,    ' 

Be  développent  sous  l'influence  de  causes  agissant  directement  , 

Wir  les  muscles.  Nous  aurons  donc  â  mettre  cette  syniptomatolo- 

B^e  en  parallèle  avec  la  symptomatologie  des  atrophies  circons- 
crites dont  nous  nous  sommes  occupés  déjà.  Nous  ferons  ressor- 
leurs  traits  communs  ;  mais  nous  aurons  surtout  à  mettre  efl 
contraste  les  caractères  cliniques  qui  les  distiuguent.  Car  ce 
Bontraste,  nous  le  retrouverons  à  propos  des  formes  diverses 
""atrophie  musculaire  progressive.  Or,  quand  nous  nous  engage- 
ïnsdans  celte  partie,  ta  plus  importante  de  notre  élude,  je  serai 
lovent  obligé  de  faire  un  retour  vers  une  des  classifications 
ont  je  vous  ai  entretenu  précédemment  (voir  p.  59).  Vous 
l'entendre):  souvent  poser  et  discuter  cette  question  :  Telle 
Ibrme  (ou  type)  d'atrophie  musculaire  progressive  est-elle  l'ex- 
pression d'une  lésion    nerveuse,  —  lésion  centrale  (substance 
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grise  des  cornes  antérieures)  ou  lésion  de  nerfs  ;  —  ou  bien  cette 
forme  d'atrophie  musculaire  est-elle  en  rapport  aVec  des  lésions 
qui,  si  elles  ne  se  limitent  pas  aux  muscles  frappés  ou  menacés 
d  atrophie,  ont  du  moins  leur  point  de  départ  dans  ces  muscles? 

Sur  cette  partie  de  Thistoire  des  atrophies  musculaires  pro- 
gressives, qui  est  relative  à  leur  pathogénie,  plane  encore  beau- 
coup d'obscurité.  L'idée  vous  viendra  sans  doute  qu'il  devrait  être 
facile  de  la  dissiper,  qu'il  suffirait,  pour  cela,  de  faire  des  autopsies, 
de  constater  que  dans  telles  formes  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, la  moelle  (substance  grise  des  cornes  antérieures)  ou 
les  nerfs  ou  les  deux  organes  à  la  fois  sont  envahis  par  des 
altérations,  que  dans  telle  autre  forme  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, la  moelle  et  les  nerfs  sont  sains,  les  muscles  seuls 
étant  lésés. 

Eh  bien,  je  vous  montrerai  que  le  problème,  ainsi  posé  sur  le 
terrain  de  l'anatomie  pathologique,  n'est  pas  aussi  simple  à 
résoudre  qu'on  se  le  figure  de  prime-abord.  Pour  le  moment,  je 
ne  crois  pas  devoir  vous  en  dire  davantage  là-dessus. 

D'autre  part,  on  avait  supposé,  on  avait  même  admis  un  moment, 
sans  preuves  positives  à  l'appui,  que  les  altérations  musculaires 
doivent  différer  entre  elles  dans  les  muscles  atrophiés,  suivant 
que  ces  altérations  naissent  sur  place  ou  sont  consécutives  à  une 
lésion  de  l'appareil  nerveux  (moelle  ou  nerf),  suivant  que  l'atro- 
phie musculaire  est  d'origine  myopathique,  ou  d'origine  myélo- 
pathique,  voire  neuropathique.  On  s'est  aperçu,  dans  la  suite, 
qu'en  s'engageant  dans  cette  voie  pour  découvrir  des  caractères 
distinctifs  entre  les  différentes  formes  (ou  types)  d'atrophie  mus- 
culaire progressive,  on  avait  également  fait  fausse  route. 

V étude  des  atrophies  circonscrites  cotuéciUives  à  une  lésion  de 
nerf  sert  de  guide  dans  la  distinction  des  diverses  formes  d'atro- 
phies musculaires  progressives.  — Il  ne  restait  donc  plus  qu'à  en 
appeler  aux  résultats  de  l'observation  clinique,  pour  se  guider 
dans  cette  schématisation  des  atrophies  musculaires  progressives 
considérées  au  point  de  vue  du  siège  des  lésions  initiales.  Déjà, 
dans  ma  première  leçon,  j'ai  été  amené  à  vous  faire  entrevoir  les 
résultats  qu'on  avait  obtenus  sur  ce  terrain  de  la  clinique  :  c'est, 
disais-je,  en  constatant  que  les  observations  rattachées  à  l'espèce 
morbide  créée  par  Duchenne,  sous  le  nom  d'atrophie  musculaire 
progressive,  diffèrent   souvent  entre   elles  par   des  traits  d'une 
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rëerluiie  îhiporUiiicc,  qu'on  est  arrivé  à  scinder  cette  espèce 
morbide,  à  dissocier  latroiiliie  musculaire  progressive  en  un  cer- 
laîn  nombre  de  formes  ou  types.  J'ai  insisté  sur  ce  point. 

C'est  donc,  je  vous  le  répète,  parl'étude  minutieuse  des  symp- 
tûmeâ  constatL's  dans  tes  cas  d'alrophie  musculaire  à  marche  pro- 
gressive qu'on  est  arrivé  à  décomposer  l'espèce  morbide  ainsi 
dénommée  en  un  certain  nombre  de  types,  A  défaut  d'éclairuisse- 
ments  suffisants  fournis  par  l'anatomic  pathologique  sur  les  rek- 
lioDS  qui  existent  entre  ces  types  d'atrophie  uniscutaiie  progres- 
wve  et  l'origine  première,  myopathiquo,neuropathiq»e  ou  myélo- 
palhiqne  de  la  maladie,  on  a  fait  le  raisonnement  suivant  : 

Dans  les  atrophies  musculaires  circonscrites,  nous  voyons  des 
SÏgneâ  et  des  symptômes  manquer  toujours  ou  se  montrer  cons- 
taromcnt,  selon  que  let*  lésions  qui  engendrent  i'alropliie  muscu- 
laire sont  nées  surplace,  dans  l'épaisseur  des  muscles,  ou  qu'elles 
ttïTectcnt  primitivement  l'appareil  d'innervation  du  muscle,  moelle 
ou  nerf.  Ces  signes  ou  symptiimes  sont  donc  en  rapport  avec 
l'origine  myoïmthique  ou  neuropathique  de  certaines  atrophies 
musculaires  circonscrites.  Ne  pourrait-on  pas  admettre,  — saufii 
soumettre  cette  hypothèse  au  conlrùle  de  l'anatomie  pathologique 
—  ne  pourrail-ûn  pas  admettre  que  les  choses  se  passent  de  même 
pour  les  atrophies  musculaires  progressives  (et  diffuses),  que  lii 
où  se  rencontrent  tels  et  tels  de  ces  signes  et  symptômes,  l'atrophie 
musculaire  est  d'origine  myélopatbique  ou  neuropathique,  que 
]&  où  Us  font  défaut,  elle  est  d'origine  myopathiquo  ? 

Ce  raisonnement  a  été  mis  eu  pratique  ;  les  résultats  qu'il  a 
fournis  ont  été,  presque  toujours  reconnus  e\acts  là  oh  il  a  été 
possible  de  les  soumettre  au  conlrùle  de  l'anatomic  pathologique  : 
Ift  où,  jtar  comparaison  avec  ce  qui  se  passe  pour  les  atrophies 
musculaires  circonscrites,  on  avait  conclu,  d'après  l'ensemble  des 
Hymplémes,  qu'on  avait  alTairc  à  une  forme  d'atrophie  musculaire 
d'origine  myopathiquc,  les  autopsies,  quand  on  a  eu  l'occasion 
d'en  faire,  ont  prouvé  qu'effectivement  la  moelle  etles  nerfs  péri- 
phériques n'étaient  pas  altérés,  et  inversement. 

Vous  saisissez  donc  l'intérêt  qui  s'attache  ii  cette  étude  des 
âlropbies  musculaires  circonscrites;  j'avais  donc  raison  de  vous 
liire  que  celte  étude  s'im[>ose,  dans  un  cours  élémentaire,  comme 
Réparation  à  l'étude  beaucoup  plus  compliquée  des  atrophies 
musculaires  progressives  et  diffuses. 
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et  de  la  disparition  totale  de  certaines  fibres.  Dans  les  premières 
périodes  de  Taltération,  les  fibres  primitives  paraissent  segmen- 
tées, la  substance  musculaire  s'accumulant  en  quelques  endroits 
et  disparaissant  dans  les  autres.  En  même  temps,  nous  obser- 
vons la  formation  d'une  quantité  plus  ou  moins  considérable  de 
vésicules  graisseuses  dans  le  tissu  conjonctif  qui  sépare  les  fais- 
ceaux secondaires,  et  beaucoup  plus  rarement  entre  les  fibres 
primitives.  On  observe  aussi  une  multiplication  des  noyaux  et 
une  hyperplasie  de  tout  le  tissu  conjonctif  du  muscle  ;  les  vais- 
seaux n'éprouvent  d  autres  changements  qu'une  diminution  de 
calibre.  » 

Erb  a  donné  une  description  plus  tangible  encore  de  cette  atro- 
phie des  fibres  musculaires  et  des  altérations  interstitielles  con- 
comitantes ;  je  vais  la  reproduire  dans  ses  principaux  traits. 

Tout  d'abord,  on  constate  une  atrophie  des  fibres  musculaires, 
qui  commence  à  devenir  bien  nette  à  partir  de  la  deuxième 
semaine,  et  qui  va  ensuite  en  progressant.  Cette  atrophie  n'inté- 
resse pas  avec  une  intensité  uniforme  toutes  les  fibres  musculaires 
d'un  muscle.  Vers  la  cinquième  ou  sixième  semaine,  la  diminu- 
tion d'épaisseur  des  fibres  atrophiées  porte  en  moyenne  sur  la 
moitié  de  leur  diamètre. 

A  partir  de  ce  moment-là,  ou  bien  l'atrophie  poursuit  sa  marche 
progressive,  pour  aboutir  à  la  destruction  d'un  plus  ou  moins 
grand  nombre  de  fibres  musculaires,  qui  sont  remplacées  par  du 
tissu  conjonctif  de  nouvelle  formation.  En  ce  cas,  la  lésion  trau- 
matique  du  nerf  aura  des  conséquences  {atrophie  musculaire  et 
paralysie)  irréparables.  Ou  bien  on  verra  coïncider  avec  Y  atrophie 
des  fibrilles  mmculaires  contenues  dans  une  fibre,  avec  l'atro- 
phie de  la  substance  contractile,  une  multiplication  des  corpus- 
cules et  des  noyaux  ?nusculaires  qui  forment,  avec  les  fibrilles, 
le  contenu  des  gaines  sarcolemmatiqucs.  Cette  multiplication  est 
telle  que  pour  un  noyau  musculaire  qu'on  trouve  à  l'état  nor- 
mal, on  en  rencontre  maintenant  jusqu'à  six  ou  huit. 

J'ai  déjà  eu  l'occasion  d'insister  sur  le  rôle  physiologique  et 
-embryogé nique  de  ces  corpuscules  musculaires  ;  je  vous  ai  dit 
que  pendant  la  période  embryonnaire,  la  substance  contractile 
(fibrilles)  des  fibres  musculaires  prend  naissance  aux  dépens  de 
•ces  corpuscules  ;  fibrilles  et  corpuscules  représentent  une  seule 
€t  môme  variété  d'éléments  histologiqucs,  à  des  âges  difTérents. 
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La  fibrille  n'est  qu'un  corpuscule  musculaire  adulle,    parvenu  â 

cette  phase  de  son  évolution  où  l'élément  analomique  en  est 

réduit  à  son  activité  nutritive  et  fonctionnello,  mais  ae  peut  plus 

Lee  régénérer.  Ce  rôle  régénérateur  est  précisément  dévolu  aux 

nrpuscules  musculaires. 

Cette  digression  nécessaire  vous  fera  comprendre  que,  si  avec 

l'atrophie  des  fibrilles  coïncide  une  ni  ullipli cation  des  coriiuscules 

Kniuscitlaires,  c'est  qu'il  se  passe,  dans  l'épaisseur  de  la  fibre  mus- 

KÇulaire,  un  double  travail,  travail  d'alrophie,  qui  a  pour  siège 

les  fibrilles,  la  substance  contractile  ;  travail  de  régénération, 

lêré  par  les  corpuscules  musculaires  '.  Ces  derniers,  après  s"fitre 

multipliés,   vont  se    métamorphoser  en  fibrilles  ;    le   travail  de 

régénération    pourra    ainsi  compenser    le  travail  d'atrophie.  Je 

toc  hâte  d'ajouter  que  celle-ci  ne  constitue  pas  une  atropine 

'  simple;  en  même  temps  que  les  fibres  musculaires  ou  faisceaux 

prïmiti&  s'amincissent,  on  constate  que  leur  slriation  devient 

moins  nette;  les  stries,  sans  disparaître  complèleraent,  semblent 

^Alre  plus  fines  et  plus  rapprochées;  puis  le  contenu  des  fibres 

^devient  trouble,  sans  toutefois  subir  d'une   façon  bien  nette  la 

jSéjîénérescencc  granuleuse  ou  granulo-graisseuse.   Erb  ajoute 

u'il  semble  cependant  que  ce  contenu  éprouve  un  changement 

*  sf^  constitution  chimique,  et  il  en  donne  comme  preuve  la 

tendance  de  ce  contenu  â  subir  la  dégénérescence  cireuse  ou 

ritrcuse,  sons  l'influence  des  irritations  traumatiques,  ou  encore 

ist  morlem. 

Voilà  pour  les  altérations  qui  se  passent  du  câté  des  fibres 
nuscnlaires,  pour  les  altérations  parenchymaLeuses.  Ces  altéra- 
nons;  vous  vous  l'ôtcs  certainement  déjà  dit,  sont  identiques  à 
celles  que  je  vous  ai  décrites  à  propos  de  la  myosite  parcnchynia- 
tcusc.  Donc,  quand  une  lésion  nerveuse  traumatique  n'en- 
traîne  pas  une  paralysie  et  une  atrophie  musculaire  irréparables, 

El  provoque  conjointement,  dans  réjoisseur  des  fibres  muscu- 
cs.  une  atrophie  des  fibrilles  (éléments  adultes)  et  une  réaction 
ammatoire  du  côté  des  corpuscules  musculaires  [éléments 
nés),  réaction  dont  je  vous  ai  signalé  à  plusieurs  reprises 
à  le  rôle  utile,  le  rôle  réparateur. 
: 
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Ces  altérations  parenchymateuses,  c'est  chose  entendue,  s'accom- 
pagnent d'altérations  interstitielles  qui,  elles  aussi,  sont  d'ordre 
inflammatoire.  Je  vais  vous  en  donner  une  description  rapide. 

Au  début,  c'est-à-dire  une  dizaine  de  jours  environ  après  le 
traumatisme  qui  a  produit  la  lésion  nerveuse,  on  constate  qu'il 
s'est  fait  dans  les  muscles  paralysés  une  infiltration  interstitielle 
d'éléments  cellulaires  ;  des  cellules  en  nombre  extrêmement 
considérable  se  sont  accumulées  dans  les  interstices  du  tissu 
conjonctif  qui  sépare  les  uns  des  autres  les  faisceaax  de  diffé- 
rents ordres.  Que  sont  ces  cellules  et  d'où  proviennent-elles? 
D'après  les  partisans  de  la  théorie  de  Cohnheim,  ces  cellules  ne 
sont  pas  autre  chose  que  des  globules  blancs  sortis  des  vaisseaux 
par  voie  de  diapédèse.  Mais  cet  exclusivisme,  je  vous  l'ai  déjà 
dit,  n'est  pas  partagé  par  tout  le  monde  ;  pour  d'autres  auteurs, 
une  partie  au  moins  de  ces  cellules  infiltrantes  est  un  produit  de 
la  prolifération  des  cellules  ou  des  éléments  cellulaires  qui  entrent 
dans  la  constitution  normale  du  tissu  interstitiel  du  muscle.  Vous 
êtes,  d'ailleurs,  fixés  déjà  sur  le  sort  que  vont  subir  ces  cellules 
répandues  en  nombre  très  considérable  dans  les  interstices  de 
la  trame  conjonctive  du  muscle.  Ces  cellules  vont  s'allonger  en 
forme  de  fuseaux  ;  ceux-ci  contracteront  des  anastomoses,  de 
manière  à  s  organiser  en  tissu  conjonctif  de  nouvelle  formation, 
tissu  conjonctif  fibrillaire. 

Cette  néoplasie  ou  néoformation  de  tissu  conjonctif  interstitiel 
devient  apparente  dès  la  fin  de  la  seconde  semaine  qui  suit  le 
traumatisme  ;  elle  va  en  progressant  pendant  quatre  ou  cinq 
semaines  environ.  Le  muscle  se  trouve  ainsi  traversé  par  des  brides 
conjonctives,  qui  donnent  à  sa  trame  interstitielle  une  importance 
en  volume  plus  grande  qu'à  l'état  normal.  Si  la  lésion  nerveuse 
doit  aboutir  à  une  paralysie  et  une  atrophie  irréparables,  cette 
sclérose  ou  cirrhose  du  nmscle  l'emportera  sur  les  altérations 
parenchymateuses  qui  ont  un  rôle  réparateur,  c'est-à-dire  sur 
l'hypcrplasie  et  l'organisation  des  corpuscules  musculaires  ;  le 
tissu  conjonctif  interstitiel,  en  augmentant  de  volmne  et  de  consis- 
tance d'abord,  en  se  rétractant  dans  la  suite,  en  traînera  une  atrophie 
musculaire  irréparable  des  faisceaux  primitifs  du  muscle.  Au  con- 
traire, si  la  lésion  nerveuse  ne  doit  occasionner  du  côté  de  cer- 
tains muscles  que  des  troubles  fonctionnels  passagers,  l'inverse  aura 
lieu  :  la  prolifération  du  tissu  conjonctif  interstitiel  n'atteindra 
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inteoslLè  se>:jii*l;iire;  la  substance  contraclili;  (fibrilles) 
'its  faisecau\  priiuîtirs.  ou  bien  réciipiircra  si  strucUire  normale, 
ou  bien  SL-ra  rég^inérOo  4  I;l  faveur  du  travail  de  rénovation 
qiii  s'empare  des  corpuscules  musculaires.  Une  fois  cette  régéné- 
ratïoa  lermînée,  le  trouble  fonctionnel,  paralysie  ou  gène  des 
moiivemenbî,  disparaîtra  à  son  tour  ;  tout  au  plus  subsistera- l-il 
un<^  tendance  h  la  contracture,  résultant  de  l'irritation  qu'exerce 
fur  les  fibres  coatraelîles  du  muscle  le  tissu  conjonetif  de  nou- 
rrie formation. 

Ëliolo'jit.  —  Je  viens  de  vous  exposer  par  quel  mécanisme  se 
iévoloppent  les  atrophies  musculaires  circonsciiles,  consécutives 
à  une  lésion  traumatique  d'un  nerf.  Je  dois  ajouter  que  les  choses 
[  w  passent  sensiblement  de  môme,  pour  ce  ipii  concerne  le 
L  développement  de  l'atrophie  musculaire,  lorsque  celle-ci  succède 
h  4  quelque  autre  lésion  d'un  nerf,  et  comme  telles  je  vous  citerw  : 
H  b compression  d'un  tronc  nerveu'ipar  une  tumeur,  un  cal  vicieux, 
H  tmoslusé;  les  k-sions  inflammatoires  qui  envahisseut  un  nerf 
pat  voie  de  contif,^lUé,  comme  il  arrive  par  exemple  pour  les  nerfs 
intercostaux,  dans  les  cas  de  pleurésie  simple  ou  tuberculeuse, 
de  rhumatisme  articulaire,  de  périoslite,  de  carie  osseuse.  La 
nhriie  peut  encore  ûtrc  le  fait  d' une  intoxicationaigu?,  par  la  vapeur 
do  cliurhon  par  exemple,  ou  chronique  (alcoolisme,  saturnisme); 
slle  peut  être  une  des  conséquences  d'une  infection  microbienne 
(fièvre  typhoïde,  diphtérie,  syphilis,  elc-)- Je  dcis  dire  que'dans ces 
JJverses  circonstances,  l'atrophie  musculaire  n'est  ni  aussi  cons- 
ulte,nîaussi  prononcée  que  dans  le  cas  d'une  lésion  qui  entraîne 
Ws  interruption  complète  des  conducteurs  chargés  de  transmettre 
I  influx  nerveux  des  centres  spinaux  aux  muscles.  Je  dois  dire 
3ussi  que  les  névrites  et  les  atrophies  musculaires  consécutives, 
^gendrées  par  certaines  de  ces  causes  —  alcoolisme,  întoxica- 
'iwi*.  infections  microbiennes  —  n'affectent  pas  habituellement 
'6  caractère  circonscrit;  ce  sont  des  névrius  multiples,  et  les 
'th'phieà  musculaires  qui  en  dépendent  sont  ou  progressives  ou 
•^ITuNTs;  comme  telles,  elli^s  seront  étudiées  ultérieurement. 

Enfin,  je  vous  rappelle  un  point  d'étiologie  et  de  pathogénie 
ÎUi'je  vous  ai  signalé  dans  uia  dernière  li  çon  :  une  irritation 
Wutiauo  «'exerçant  surdes  terminaisons  ncr\euses,au  voisinage 
fime  jointure  malade,  peut  engendrer  de  l'atrophie  musculaire, 
Wr  place  ou  ù  distance,  sans  produire  desaltilrations perceptibles 
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de  Tapparcil  nerveux  (nerfs  et  moelle),  mais  simplement  en  vertu 
d'une  action  dynamique  qui  atteint  les  centres  trophiques  de  la 
moelle  et  entrave  leurs  fonctions. 

Syniptomatologie. — Je  passe  maintenant  à  la  symptomatologie 
des  atrophies  musculaires  circonscrites  consécutives  à  une  lésion 
nerveuse.  Pour  les  raisons  que  je  vous  ai  indiquées  au  début  de 
cette  leçon,  je  vais  m'attacher  surtout  à  faire  ressortir  les  caractères 
par  lesquels  ces  atrophies  d'origine  neuropathique  se  distinguent 
des  atrophies  circonscrites  nées  sur  place,  engendrées  par  une 
cause  qui  agit  directement  sur  les  muscles  voués  à  Tatrophie. 

Dans  les  manifestations  pathologiques  qui  se  développent  à  la 
suite  d'une  lésion  trauraatique  de  nerf,  je  vais  avoir  à  distingu**r 
celles  qui  se  trouvent  en  rapport  immédiat  avec  les  altérations 
du  segment  périphérique  du  nerf  lésé,  et  celles  qui  dépendent  des 
altérations  7nusculav*es  elles-mêmes,  principalement  de  Tatrophie, 
qui  est  Taboulissant  de  toutes  ces  altérations.  Je  vais  choisir, 
comme  précédemment,  un  exemple  qui  réalise  des  circonstances 
bien  nettes;  je  vais  considérer  le  cas  où  un  tronc  nerveux  vient 
à  être  divisé  par  un  instrument  tranchant. 

Paralysie.  —  Le  premier  effet  de  cette  section,  vous  le  devinez, 
c'est  une  suppression  fonctionnelle  qu'on  appelle  la  paralysie  : 
paralysie  exclusivement  motrice^  si  la  lésion  traumatique  intéresse 
un  nerf  moteur  ;  paralysie  à  la  fois  motrice  et  sensitivê,  si  la  lésion 
porte  sur  un  tronc  mixte.  Mais  je  n'ai  pas  à  insister  sur  ces  symp- 
tômes en  rapport  immédiat  avec  la  lésion  nerveuse. 

Troubles  trophiques.  —  Au  bout  d  une  quinzaine  de  jours 
quelquefois  un  peu  plus  tard,  surviennent  des  manifestations 
d'ordre  trophique^  c'est-à-dire  des  manifestations  qui  dénotent 
un  trouble  de  la  nutrition  des  parties  qu'anime  le  nerf  lésé  :  la 
peau,  jusque-là  froide,  livide,  et  dépourvue  de  sensibilité  (dans 
le  cas  d'une  lésion  de  nerf  mixte),  se  couvre  d'éruptions  diverses, 
s'amincit,  en  un  mot  s'atrophie. 

Atrophie  musculaire.  —  Cette  atrophie  se  manifeste  également 
du  côté  des  muscles  privés  de  leur  communication  avec  les 
centres  nerveux. 

Donc,  dan:?  le  cas  présent,  l'atrophie  musculaire  succède  à  la 
paralysie,  à  l'impuissance  fonctionnelle  des  muscles,  contraire- 
ment à  ce  qui  avait  lieu  pour  les  atrophies  circonscrites  d'origine 
myopathique,   dont  nous  nous  sonnnes  occupés  précédemment. 


ATROPHIES  MUSCULAIRES  cincu:(S(:niTES 

et  où  la  ïiuppressioD  des  fonctions  des  muscles  découlait  de  lalro- 
|(hie  de  la  substance  contractile  et  progressait  proportionnel- 
imenlà  cette  atropine.  Et  bien,  c'est  là  un  caractère  différentiel 
d'une  importance  capitale,  sur  lequel  j'aurai  â  insister  tout  à 
l'heure. 

Ce  trait  capital,  atrophie  musculaire  consécutive  à  la parali/sie, 
)U9  le  retrouvons  encore  quand  l'atrophie  succède  à  une  lésion 
berveuse  qui  réalise  des  circonstances  moins  simples  que  dans 
cas  d'une  section  complète,  JeVeux  parler  des  lésions  trauraa- 
itiques.  piqûres,  sections  partielles,  contusions  des  nerfs,  compres- 
sons exercées  par  une  Imneur,  etc.,  où  il  n'y  a  pas  solution  de 
continuité  brusque,  instantanée,  de  toute  l'épaisseur  d'un  nerf;  où, 
tandis  qu'un  certain  nombre  de  fibres  nerveuses  conductrices  sont 
fsàte.%  dans  l'impossibilité  de  continuer  leurs  fonctions,  d'autres 
Sbres  voisines  sont  tiraillées,  irritées:  où  par  conséquent  nous 
iDoDs  observer  un  mélange  de  symptômes  d'ordre  paralytique,  et 
de  pbénomènes  d'irritation. 

En  effet,  de  par  l'observation  clinique,  nous  savons  que  dans 
un  cas  pareil  il  se  produit,  en  aval  du  siège  de  la  lésion,  une 
paralysie  motrice  incomplétr  au  début,  en  ce  sens  qu'au  lieu  d'être 
étendue  A  tous  les  muscles  animés  par  le  nerf  lésé ,  elle  est 
limitée  d'abord  â  quelques-uns  de  ces  muscles,  ou  seulement  k 
^elques-uns  de  leurs  faisceaux. 

Etat  delà  sensibilité.  —  La  sensibilité  reste  le  plus  souvent 
conservée,  parce  qu'il  subsiste  suffisamment  de  libres  sensitives, 
respectées  par  la  lésion  â  ses  débuts.  Non  seulement  l'anesthésie 
peut  manquer,  mais  on  observe  souvent  des  phénomènes  d'hypé- 
resthésie  (douleurs  spontanées  ou  provoquées),  en  rapport  avec 
l'irritation  des  Hbres  qui  continuent  de  transmettre  les  impres- 
àons  de  la  périphérie  au  centre. 

Des  phénomènes  d'excitation ,  dus  àcea  mêmes  causes,  s'observent 
dans  la  sphère  de  l'innervation  motrice,  sous  forme  de  spasmes,  de 
i:onlraciures,eli:.  Mais  ce  sont  des  manifestations  qui.  dans  celte 
élude,  ne  nous  intéressent  que  secondairement,  parce  qu'elles 
sont  en  rapport  direct  avec  la  lésiou  nerveuse.  Ce  qiù  doit  nous 
occuper  en  première  bgne,  c'est  l'atrophie  musculaire  qui  va  s'em- 
parer l(H  ou  lard  des  muscles  déjà  frappés  de  paralysie,  atropliie 
dont  l'intensité  sera,  d'une  façon  générale,  en  rapport  avec  l'inten- 
al6  de  l'impuissance  motrice;  c'est-à-dire  que  là  où  la  paralysie 
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motrice  intéresse  un  plus  grand  nombre  de  fibres  et  de  faisceaux 
d  un  muscle,  là  aussi  l'atrophie  fera  ses  plus  grands  ravages. 

Parallèle  entre  les  deux  variétés  {piy apathique  et  neuropathiquéS 
d'atrophies  musculaires  circonscrites. —  Me  voilà  donc  à  même  de 
faire  ressortir  à  vos  yeux  un  premier  contraste  qui  se  manifeste 
dans  les  symptômes  de  ces  deux  variétés  d  atrophies  circonscrites, 
atrophies  myopathiques^  d'une  part,  atrophies neuropathiques,  de 
l'autre.  Ce  contraste,  en  voici  les  traitsprincîpaux  : 

Dans  les  atrophies  du  premier  groupe  ipiyopathiques),  lamaî- 
grissement  du  muscle  ouvre  la  scène;  elle  précède  la  paralysie  mo- 
trice, elle  ne  s'accompagne  pas  de  troubles  delà  sensibilité,  elle 
ne  s'accompagne  pas  non  plus  de  phénomènes  d'irritation  dans  la 
sphère  de  l'innervation  motrice;  tout  au  plus  se  complique-t-elle 
de  7*étraction  musculaire,  c'est-à-dire  d'un  raccourcissement 
cicatriciel,  qu'on  ne  saurait  plus  aujourd'hui  confondre  avec  les 
spasmes  et  les  contractures. 

Dans  les  atrophies  circonscrites  du  second  groupe  [neuropathi- 
ques),  la  paralysie  motrice  est,  de  toutes  les  manifestations,  la  pre- 
mière en  date  ;  elle  s'accompagne  souvent  de  troubles  de  la  sensi- 
bilité, d'ordre  paralytique  (anesthésie)  et  plus  souvent  d'ordre 
irritatif  (engourdissements,  fourmillements,  douleurs).  Vatrophie 
musculaire  se  montre  plus  ou  jnolns  longtemps  après  la  paralysie, 
dea\  ou  trois  semaines  au  plus  tôt  après  la  lésion  nerveuse. 

Ce  contraste  entre  les  symptomatologies  de  ces  deux  variétés 
d'atrophie,  nous  le  retrouvons,  en  partie  du  moins,  dans  les  résul- 
tats que  fournit  l'exploration  électrique  des  nerfs  et  des  muscles 
mis  en  cause  par  l'atrophie.  En  effet,  dans  les  atrophies  circons- 
crites d'origine  myopathique,  nous  voyons  se  produire  une  dimi- 
nution de  l'excitabilité  galvanique  et  faradique  des  nerfs  et  des 
muscles  intéressés,  diminution  parallèle  et  proportionnelle  aux 
progrès  de  l'atrophie.  Au  contraire,  dans  les  atrophies  d'origine 
neuropathique,  nous  observons  un  phénomène  très  curieux,  la 
réaction  de  dégénérescence,  qui  consiste  en  ceci  :  malgré  les  pro- 
grès de  l'atrophie,  l* exploration  directe  des  muscles  avec  le  courant 
galvanique  révèle,  à  un  moment  donné,  un  accroissement  d' excita- 
bilité,  alors  que  l'excitabilité  faradique  de  ces  mêmes  muscles  est 
en  décroissance,  comme  aussi  l'excitabilité  galvanique  et  faradique 
de  leurs  nerfs.  Mais  ce  sont  là  des  notions  que  je  ne  saurais  me 
borner  à  vous  signaler  vaguement,  sans  m'exposer  à  ne  plus  être 
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compris  de  la  plupart  d'entre  vous.  D'autre  part,  les  ressources  que 
nous  fournît  remploi  de  rélectricité,  pour  établir  le  diagnostic 
différentiel  des  variétés  multiples  d'atrophie  musculaire,  et  des 
affections  du  système  nerveux  en  général,  acquièrent  une  impor- 
tance tous  les  jours  croissante.  C'est  pourquoi  je  considère  comme 
indispensable  de  consacrer  une  ou  deux  leçons  à  vous  initier  aux 
notions  élémentaires  de  l'électro-diagnostic.  Si  aride  que  puisse 
vous  paraître  cette  étude,  elle  s'impose  à  cette  place. 


vin 


EXPLORATION  ÉLECTRIQUE  DES  NERFS  ET  DBS  MUSCLES 

(électro-diagnostic) 


Exploration  électrique  d'un  nerf  moteur.  Technique.  Pôle  actif.  Pôle  IndifTérenl. 
Contractions  d'ouverture  et  de  fermeture.  Résultats  de  Texploralion  farad ique 
d'un  nerf  moteur.  Résultats  de  l'exploration  galvanique. 

Exploration  électrique  des  muscles.  Résultats  de  l'exploration  faradiquc.  Résul- 
tats de  l'exploration  galvanique. 

Applications  pratiques.  Réaction  de  dégénérescence. 


Exploration  électrique  des  nerfs  moteurs.  Technique.  —  Pour 
procéder  à  Texploration  électrique  d'un  nerf  moteur,  autrement 
dit,  pour  éprouver  Yexcitabilité  faradique  ou  galcanique  de  ce 
nerf,  on  applique  sur  son  trajet,  de  préférence  en  un  point  où 
le  tronc  nerveux  est  très  rapproché  de  la  peau,  Tun  des  pôles 
d'un  appareil  d'induction  ou  iVune  pile^  le  pôle  contraire  étant 
appliqué  sur  quelque  autre  région  des  téguments,  au  niveau  du 
sternum,  par  exemple.  Le  pôle  ainsi  appliqué  loin  du  nerf  exploré 
a  été  qualifié  par  Erb  d^ indifférent;  le  même  auteur  a  donné  le 
nom  de  différent  au  pôle  applicpié  sur  le  trajet  même  du  tronc 
nerveux  à  explorer.  Ce  mot  différent  n'a  pas  dans  notre  langue 
le  sens  qu'y  attache  Erb.  C'est  pourquoi  je  trouve  préférable  de 
lui  substituer  le  mot  à'actif  que,  dans  notre  langage  médical, 
nous  sommes  habitués  à  opposer  au  mot  indifférent.  Nous  distin- 
guerons donc,  à  propos  de  Texploration  électrique  d'un  nerf  (ou 
d'un  muscle),  le  pdle  actifs  placé  sur  le  trajet  du  tronc  nerveux 
(ou  du  muscle)  exploré,  et  le  pôle  indifférent  appliqué  en  toute 
autre  région  du  corps,  qui  ne  correspond  pas  au  trajet  superficiel 
d'un  tronc  nerveux  tant  soit  peu  gros. 

Considérons  le  cas  où  l'exploration  s  adresse  au  radial,  nerf 
qui  a,  dans  la  gouttière  de  m6:ue  nom,  un  trajet  superficiel,  ainsi 
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<|ue  vous  le  savez.  Supposons  en  outre  que  le  pùlc  positif  soil 
appliqué  sur  le  trajet  du  nerf,  et  le  pûle  négatif  sur  le  sternum. 
En  re  cas,  la  fermeture  et  l'ouverture  (ou  rupture}  du  courant 
Tueront  qualifiées  de  posidves,  parce  que  le  pôle  positif  est  utilisé 
comme  pôle  actif.  Si,  dans  ces  conditions,  la  fermeture  du  courant 
provoque  une  contraction  des  muscles  animés  par  le  nerf  exploré, 
on  parlera  de  contraction  de  fermeture  positive;  si  une  contrac- 
tion des  mêmes  muscles  se  produit  au  momenloCi  l'on  cesse  de 
dire  passer  le  courant,  on  parlera  de  contraction  (totiverture 
posilive. 

On  est  convenu  de  désigner  ces  résultats  par  des  signes  abré- 
^s,  par  des  groupements  de  lettres,  qui  ne  sont  autres  que  les 
preniiires  lettres  des  mots  contraction,  ouverture,  fermeture, 
poxitif.  négatif,  .\insi  la  contraction  de  fermeture  positive  sera 
n*pré<eutée  en  abrégé  par  P  F  G  ;  la  contraction  d'ouverture  posi- 
tive par  PO  G. 

Si  maintenant  nous  supposons  le  pôle  négatif  appliqué  sur  le 
nerf,  et  le  pûle  positif  appliqué  sur  le  sternum,  autrement  dit,  si 
nous  utilisons  le  p<Ue  imjatif  comme  p6le  actif,  les  contractions 
musculaires  qui  viendront  à  se  produire,  au  moment  de  la  ferme- 
ture irt  de  l'ouverture  du  courant,  seront  dites  négatives.  Si  les 
nniseles  animés  par  le  nerf  qu'on  explore  se  contractent  au 
moment  de  la  fermeture  de  la  cfiafiie,  au  moment  de  la  mise  en 
Lraîn  du  courant,  on  [«triera  de  contraction  de  fermeture  néga- 
tive NFG.  Si  ces  contractions  se  produisent  au  moment  de  l'ou- 
verture de  la  chaîne,  au  moinenl  où  le  courant  cesse  de  passer, 
cm  parlera  de  contraction  d'oaver tare  négative  NOC.  Voilà  des 
termes  avec  lesquels  il  importe  que  vous  vous  familiarisiez  au 
plus  tiit,  sinon  tout  ce  qui,  dans  ces  leçons,  aura  trait  aux  résul- 
tats de  l'exploration  électrique  des  nerfs  et  des  muscles,  n'arrivera 
à  vos  oreilles  que  sous  la  forme  d'un  langage  indéchiffrable. 
Gravez-vous  donc  de  suite  dans  l'esprit,  que  les  contractions 
provoquées  dans  le  cours  de  l'exploration  électrique  d'un  nerf  (ou 
d'un  muscle)  sont  qualifiées  de  positives  ou  négatives,  suivant  que 
l'on  appliquera  dans  le  voisinage  immédiat  de  l'organe  (nerf  ou 
muscle  exploré)  le  pôle  positif  ou  le  pôle  négatif,  l'autre  pôle 
ôtflnt  appliqué  â  une  distance  assez  éloignée  du  premier.  Retenez 
aussi  que  ces  niétnes  contractions  seront  dites  de  fermeture  ou 
d'ouverture,  suivant  qu'elles  surviennent  au  moment  où  le  cou- 
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rant  commence  à  passer,  ou  au  moment  où  le  courant  prend  fin. 

J'ajoute  que  lorsque  l'excitation  électrique  aboutit,  non  pas  à 
une  contraction  unique  et  brusque  comme  l'éclair,  mais  à  une 
contraction  traînée  en  longueur  et  qui  équivaut  à  une  tétanisation 
passagère  du  muscle,  ce  résultat  est  désigné  par  la  syllabe  Te  *. 

Ces  notions  préliminaires  une  fois  connues,  je  passe  aux 
résultats  que  fournit,  dans  les  circonstances  physiologiques,  Fex- 
ploration  électrique  dun  nerf  moteur. 

Je  considère  les  choses  en  clinicien.  Je  ne  m'occuperai  donc, 
est-il  nécessaire  de  le  dire,  que  de  l'exploration  pratiquée  sur 
l'homme  en  vie,  et  à  travers  la  peau  intacte  ;  je  laisse  complè- 
tement de  côté  les  résultats  de  l'exploration  électrique  prati- 
quée chez  les  animaux,  sur  des  nerfs  mis  à  nu.  Je  n'envisagerai, 
en  un  mot,  que  le  côté  clinique  de  cette  étude. 

Résultats  de  V exploration  faradique  du  nerf  moteur.  —  Quand 
on  excite  un  nerf  moteur  avec  le  courant  faradique  (courant 
d*induction)  on  constate  que  durant  le  passage  du  courant,  le 
muscle  exécute  une  série  de  contractions,  le  plus  souvent  assez 
rapprochées  pour  se  confondre  en  une  contraction  unique, pro- 
longée, qui  équivaut  à  un  véritable  état  de  contracture  tétanique; 
en  d'autres  termes,  sous  l'influence  du  courant  faradique  les  muscijis 

*  On  trouve  dans  les  publications  françaises  trois  modes  de  notation  usités 
pour  indiquer  d'une  façon  sommaire  les  résultats  de  l'exploration  galvanique,  h 
savoir  : 

1«        2"  3" 

Ka  SZ  Ka  PS  NFC 

An  SZ  An  FS  PFC 

An  OZ  An  OS  POC 

Ka  OZ  Ka  OS  NOC 

Les  signes  de  la  première  colonne  sont  d'importation  allemande,  ce  sont  les 
initiales  de  mots  allemands,  S  étant  la  première  lettre  de  Schlieuung  (ferme- 
ture.) 

Dans  la  seconde  colonne,  Ka  et  An  représentent  le  p(Me  négatif  et  le  pôle  posi- 
tif, F  et  0  fermeture  et  ouverture,  et  S  secousse.  H  est  facile  de  voir,  d*après 
ce  tableau,  que  l'emploi  de  la  lettre  S  prête  à  confusion. 

Les  signes  de  la  dernière  colonne  seuls  devraient  être  employés.  Leur  signi- 
fication n'a  pas  besoin  d'être  interprétée  (N  négatif,  P  positif,  F  fermeture,  0  ou- 
verture, C  contraction). 

Il  importe  de  se  graver  dans  la  mémoire  la  signification  de  ces  abréviations 
car  elles  sont  aujourd'hui  couramment  employées  dans  les  observations  cli* 
niques  qui  ont  trait  à  des  maladies  du  système  nerveux,  à  savoir  : 

P.F.C  —  Contraction  de  fermeture  positive. 

P.O.C  —  —         d'ouverture         — 

N.F.C  —  —         de  fermeture  négative. 

N.O.C  —  —         d'ouverture         — 
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îoni  TfcTAMsÉs,  el  celte  lélanisaliou,  ou  si  vous  voulez,  cette  sfirie 
df  contractions  assez  rapprochées  pour  se  confondre,  est  d'autant 
plus  énergique  que  le  courant  employé  a  unejintt'nsité  plus  grande. 

Ce  mode  de  réaction,  développé  par  l'excitation  faradique  d'un 
nert  moteur,  a  sa  raison  d'ôLre  dans  la  nature  même  de  l'agoni 
d*excitalion  ;  ce  que  l'on  appelle  le  courant  faradique  ou  courant 
d'induction  n*ei>t  pas  un  courant  unique  et  continu,  mais,  vous  le 
savcs  tous,  une  succession  de  courants  de  durOe  tr&s  courte  cha- 
cun, mais  d'intensité  très  grande,  el  de  sens  alternativement 
inverse  pour  deux  couranls  consécutiff. 

Il  en  résulte  que  le  nerf  exploré  est  soumis  à  des  excitalions 
successives  et  inlenses,  séparées  par  des  pauses  où  l'cLcitalion 
est  à  son  minimum,  puisqu'elle  est  nulle.  Or,  les  résultats  fournis 
par  l'excitation  électrique  des  nerfs  nioleurs  et  des  muscles  sont 
subordonnés  à  une  loi  posée  par  Duboîs-Reyraond,  et  qu'on  peut 
formuler  ainsi:  les  effets  physiohijirjiies  produits  par  l'excitation 
d  tm  nerf  moteur  dépendent,  non  pas  de  la  valeur  absolue  deTin- 
lensili  du  courant  empluyé  à  un  moment  déterminé,  mais  de  C éten- 
due des  variations  d'intensité  par  lesç/uelles  passe  le  courant  d'un 
moment  à  l'autre. 

Or,  d'après  ce  que  je  vous  disais  tout  à  l'heure,  des  caractères 
des  courants  induits,  vous  devez  comprendre  q'ie  lorsqu'on  fara- 
dise  un  nerf  moteur,  on  le  soumet  en  réalité  à  de  brusques  et  rapi- 
des alternativei  d'etcitations  miximi  el  minïiua;  vous  devez  com- 
prendre aussi  qu'à  chacun?  de  ces  alternitives  doit  correspon- 
dre une  coalractton  muscidaire,  par  application  de  la  loi  de 
Duboia-Rcymond. 

En  vertu  de  celte  môme  loi,  le  courant  galvanique,  le  courant 
ordinaire  fourni  par  la  pile,  qui  est  un  couranl  continu  dans  le 
sens  propre  du  mot,  ne  devra  jamais  produire  une  contraction 
musculaire  qu'à  la  fermeture  el  à  l'ouverture,  étant  admis  que 
pendant  tout  le  temps  qu'il  agil  sur  un  nerf  moteur,  ce  courant 
ne  suhitpas  de  brusques  modifications  d'Intensité.  C'est  aussi  ce 
qui  a  lieu  grosso  modo.  Toutefois  l'exploration  galvanique  dea 
nerfs  moteurs  fournit  des  résultats  complexes,  qu'il  importe  de 
vous  faire  connaître  dans  leurs  traits  priucipaux;  je  vais  t&cher 
d'être  aussi  bref  et  aussi  clair  que  possible. 

R-mltats  de  f  exploration  ynlcanique  du  nerf  moteur.  —  Je 
suppose  que  sur  le  trajet  d'un  nerf  superficiel,  tel  que  le  radial, 
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nous  appliquions  alternativement  le  pôle  positif  et  le  pôle  négatif 
d'un  courant  de  pile,  Tautre  pôle  étant  appliqué  sur  le  sternum  ; 
voici  ce  que  nous  constaterons,  chez  un  sujet  sain  : 

l^  Avec  un  courant  de  faible  intensité  : 

Une  contraction  de  fermeture  négative  NFC,  et  ce  sera  tout. 

2°  Avec  tin  courant  de  moyenne  intensité  : 

Une  contraction  de  fermeture  négative  NFC,  plus  énergique 
que  tout  à  Theure; 

Une  contraction  de  fermeture  et  une  contraction  d'ouverture 
positives  PFC  et  PO C,  à  peu  près  d'égale  intensité,  mais  rela- 
tivement faibles.  Pas  de  contraction  d'ouverture  négative. 

3**  Avec  un  courant  d'intensité  forte  ; 

Une  contraction  de  fermeture  négative,  assez  prolongée  pour 
mettre  le  muscle  en  état  de  tétanisatîon  NFC  Te; 

Une  contraction  d'ouverture  négative  relativement  faible  N  0  C  ; 

Une  contraction  de  fermeture  et  une  contr.\ction  d'ouverture 
positives,  plus  forte  que  tout  à  l'heure,  PFC  et  POC. 

Dans  le  tableau  ci-joint  vous  trouverez  ces  résultats  groupés 
sous  une  forme  schématique  qui  les  rendra  mieux  saisissables. 

EXPLORATION  AVEC  UN 

Courant  faible.  Courant  de  moxunnc  intensité.  Courant  furt. 

N.  F.  C.  N.  F.  C.  >  N.  F.  C.  Te 

P.  F.  C.  P.  F.  C.\ 

P.  0.  C.  P.  0.  C./ 

pas  lie  N.  0.  C.  N.  0.  C.  faible. 

Ce  tableau  fait  bien  ressortir  que  les  contractions  de  fermeture 
sont  plus  faciles  à  obtenir  que  les  contractions  d'ouverture,  dans 
les  circonstances  physiologiques. 

Exploration  électrique  des  muscles,  —  Voilà  pour  les  résultats 
de  l'exploration  électrique  des  nerfs  moteurs,  qu'on  appelle  encore 
exploration  ou  excitation  indirecte  des  /nuscles. 

Si  maintenant  nous  passons  aux  résultats  de  Y  exploration  ou 
excitation  directe  des  muscles,  nous  serons  amenés  à  constater 
qu'ici  les  résultats  obtenus  sont  très  simples. 

Résultats  de  l'exploration  faradique  du  muscle,  —  Ainsi  l'excita- 
tion faradique  directe  d'un  muscle,  \}iiv  dtWt  succession  de  courants 
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induits  très  rapprochés  que  fournit  une  bobine  d'induction,  pro- 
voquera l'état  de  tétanie  dont  il  a  été  question  plus  haut,  et  qui 
résulte  d'une  succession  de  contractions  assez  rapprochées  pour 
se  confondre.  Si  on  ne  fait  agir  qxxun  courant  induit  unique  sur 
un  muscle,  celui-ci  répondra  par  une  contraction  unique.  L'énergie 
de  la  contraction  sera,  dans  les  deux  cas,  proportionnelle  à  l'in- 
tensité du  courant  employé.  Toutes  choses  égales  d'ailleurs,  elle 
sera  d'autant  plus  grande  que  le  pâle  actif  sera  appliqué  en  un 
point  plus  voisin  du  lieu  de  pénétration  des  nerfs  moteurs  destinés 
au  muscle  qu'on  explore. 

Résultats  de  fexploration  galvanique  dun  muscle.  —  L'explo- 
ration galvanique  des  muscles,  pratiquée  à  travers  les  téguments^ 
donne  des  résultats  un  peu  plus  complexes,  quel  que  soit  le  pôle 

APPUQUÉ  DANS  LE  VOISINAGE  IMMÊDLVT  DU   MUSCLE  EXPLORK,   CU  d'îlUtrCS 

termes,  qu'on  utilise  comme /?rf/e  actif  le  pôle  positif  ou  le  pôle  né- 
gatif, dans  les  circonstances  physiologiques,  le  muscle  ne  se  contrac- 
tera jamais  qu'a  \dL  fermeture  du  courant.  De  plus  il  n'y  a  pas,  entre 
la  contraction  de  fermeture  positive  et  la  contraction  de  fo^me- 
turc  négative,  une  aussi  grande  différence  d'intensité,  à  l'avantage 
de  la  seconde  (NFC  >  PFC),  que  celle  qui  a  été  signalée  pré- 
cédemment et  qui  se  manifeste  à  l'exploration  galvanique  directe 
d'un  nerf  moteur  {exploration  indirecte  du  muscle].  Ces  deux 
contractions  sont  à  peu  de  choses  près  également  fortes.  Enfin, 
tout  en  étant  rapides  et  énergiques,  elles  n'ont  pas  ce  caractère 
d'instantanéité,  de  fulgurance,  des  contractions  musculaires  qui 
succèdent  à  l'excitation  galvanique  d'un  nerf  moteur. 

Ces  notions,  je  ne  me  le  dissimule  point,  vous  paraîtront  sans 
doute  abstraites  et  peu  attrayantes.  Mais  elles  sont  indipensables 
à  qui  veut  se  familiariser  avec  toutes  les  finesses  du  diagnostic 
différentiel  des  maladies  et  des  aflections  qui  sont  du  ressort  de 
la  pathologie  nerveuse.  Aussi  ne  pouvais-je  les  passer  sous  silence. 
Je  crois,  d'ailleurs,  les  avoir  réduites  à  l'indispensable,  en  ne  vous 
entretenant  que  de  ce  qu'il  vous  sera  utile  ou  nécessaire  de  con- 
naître pour  vous  aventurer  sur  le  seul  terrain  de  la  clinique.  De 
parti  pris,  je  me  suis  abstenu  de  ce  qui,  en  matière  d'électro-phy- 
siologie,  est  théorie  pure  et,  comme  tel,  sujet  à  controverse.  Je 
m'en  suis  tenu  à  un  exposé  de  faits  qui  tombent  sous  les  sens 
et  que  je  me  suis  efforcé  de  traduire  en  un  langage  abordable. 
Il  me  reste  maintenant  à  vous  faire  connaître  les  applications 
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pratiques  de  ces  faits,  au  diagnostic  des  atrophies  musculaires. 
Maïs,  pour  aujourd'hui,  je  m'en  tiendrai  à  des  généralités. 

Applications  pratiques.  —  11  est  entendu  que  toute  excitation 
faradique  d'un  nerf  moteur  ou  d  un  muscle  développe  une  con- 
traction unique  ou  une  série  de  contractions  très  rapprochées 
(tétanisation)  du  ou  des  muscles  correspondants  ;  contraction 
plus  ou  moins  forte,  suivant  que  lexcitation  faradique  est  elle- 
même  plus  ou  moins  énergique,  qu'elle  est  produite  par  un  cou- 
rant d'induction  plus  ou  moins  intense.  Or,  quand  il  existe,  dans 
les  muscles  ou  les  nerfs  moteurs  explorés,  des  altérations  de 
structure  qui  retentissent  sur  Texcitabilité  faradique  de  ces  organes, 
toujours  ces  modifications  de  F  excitabilité  faradique  des  muscles 
ou  des  nerfs  moteurs  sont  exclusivement  quantitatives. 

L'excitabilité  faradique  est  plus  ou  moins  diminuée,  cette  dimi- 
nution pouvant  aller  jusqu'à  l'abolition  complète.  Ou  bien,  mais 
ceci  se  voit  plus  rarement,  l'excitabilité  faradique  du  nerf  ou  du 
muscle  est  accrue.  11  faut  que  vous  sachiez  d'ailleurs,  que  les 
muscles  répondent  plus  énergiquement  aux  excitations  faradiques, 
lorsqu'on  les  électrise  par  voie  indirecte,  c'est-à-dire  en  appliquant 
les  pôles  de  l'appareil  d'induction  sur  le  trajet  du  nerf,  que  lors- 
qu'on électrise  les  muscles  directement.  Voilà  pourquoi,  lorsqu'on 
procède  à  l'exploration  faradique  des  muscles  superficiels,  on 
cherche  à  appliquer  l'un  des  pôles  dans  le  voisinage  du  point  où 
le  nerf,  destiné  au  muscle  exploré,  pénètre  dans  la  masse  de 
celui-ci.  Cette  dernière  notion  a  une  réelle  importance  pratique. 
C'est  sur  le  fait  que  je  viens  de  vous  exposer  que  repose  Vélectri- 
sation  ou  plutôt  la  faradisation  localisée^  méthode  qui  a  été  créée 
par  Duchenne,  et  perfectionnée  en  Allemagne  par  Ziemssen. 

Pour  Y  excitabilité  galvanique  des  nerfs  moteurs^  les  choses  se 
présentent  comme  pour  rexcitabiUté  faradique  des  nerfs  moteurs  et 
des  muscles  :  on  n  observe  que  des  modifications  quantitatives^ 
en  plus  ou  en  moins.  Je  ne  parle,  ainsi  que  je  vous  l'ai  dit, 
que  de  ce  qui  se  pas§e  qumd  on  explore  les  nerfs  à  travers  des 
tégam3nls  intacts, et  je  néglige  à  dessein  de  vous  entretenir  des 
subtilités  de  ce  genre  d'exploration,  voulant  m'en  tenir  à  ce  qu'il 
vous  est  indispensable  de  connaître  pour  faire  le  diagnostic  des 
maladies  du  système  nerveux. 

Il  en  est  tout  autrement  de  Vexcitabilité  r/alvanigue  des  muscles; 
celle-ci  est  susceptible  de  subir  des  modifications  quantitatives 
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et  des  modifications  (jualitatives;  non  seulement  celte  excitabilité 
galvanique  peut  être  accrue  ou  diminuée,  mais  encore,  les  con- 
tractions que  développe  l'excitation  directe  des  muscles  par  le 
courant  de  pile  peuvent  présenter  des  caractères  anormaux  :  au 
lieu  d'être  rapides,  presque  fulgurantes,  ces  contractions  peuvent 
présenter  une  durée  appréciable,  ce  qui  fait  dire  que  les  con- 
tractiotis  sont  torpides^  paresseuses. 

Réaction  de  dégénérescence.  —  Ces  modifications  qualitatives 
de  Texcitabilité  galvanique  des  muscles  offrent  surtout  de  Tintérôt 
pour  le  clinicien,  lorqu'elles  se  présentent  à  son  observation, 
associées  à  des  modifications  quantitatives  de  Texcitabilité  fara- 
dique  et  galvanique  des  mêmes  muscles  et  de  leurs  nerfs  moteurs, 
l'ensemble  de  ces  modifications  évoluant  dans  un  ordre  défini, 
pour  constituer  ce  qu'on  appelle  la  réaction  de  dégénérescence. 
Voilà  un  terme  qui  frappera  souvent  vos  yeux,  lorsque  vous 
parcourerez  des  écrits  se  rapportant  à  des  maladies  du  système 
neneux,  terme  dont  la  notion  exacte  n'est  pas  aussi  répandue 
qu'on  pourrait  le  croire,  à  en  juger  parla  fréquence  de  son  em- 
ploi. 

Or,  on  attribue  aujourd'hui  à  cette  réaction  de  dégénérescence 
une  signification  diagnostique  d'une  importance  telle  que  je  ne 
crois  pas  trop  faire  en  consacrant  une  leçon  spéciale  à  rétiide  un 
peu  détaillée  de  cette  notion  d'électro-diagnoslic. 
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KKACTIO?!   DE    I)ÉGÉ>' ÉRESCENCE 

lïISTOKIyrE.   DÉFINITION. 

Techniquk.  Comment  on  procède  à  la  recherche  de  la  réaction  de  dégénérescenro. 
Blodifications  quantitatives  de  Texcitabilité  galvanique  du  muscle.  Modifications 
qualitatives.  Résumé, 

Réaction  de  dégénérescence  complète  et  réaction  de  dégénérescence  partielle.  — 
Théorie  de  la  réaction  de  dégénérescence.  —  Valeur  diagnostique  de  la  réac- 
tion de  dégénérescence. 

Historique.  —  Sous  le  nom  de  réaction  de  dégénérescence, 
Erb,  le  premier,  a  décrit  un  ensemble  de  modifications  quantita- 
tives et  qualitatives  de  rexcitabilité  électrique  d'un  îuuscle  et 
des  nerfs  qui  rinnen^ent,  modifications  qu  on  rencontre  dans  cer- 
taines formes  de  paralysies  et  d'atrophies.  Je  vous  disais,  dans 
ma  dernière  leçon,  qu'étant  donnée  la  haute  signification  diag- 
nostique qu*on  attribue  de  nos  jours  à  cette  réaction  de  dégéné- 
rescence, il  me  paraissait  indispensable  de  consacrer  une  leçon 
spéciale  à  Tétude  de  ce  curieux  phénomène.  Pour  vous  donner 
une  idée  de  Timportance  de  cette  étude,  il  me  suffira  de  vous  dire 
qu'aux  yeux  de  certains  neuropathologistes,  la  réaction  de  dégé- 
nérescence est  une  sorte  de  critérium,  qui  permet  de  prévoir 
presque  à  coup  sûr  si  certains  syndromes  cliniques  sont  l'expres- 
sion d'une  lésion  spinale  ou  d'une  lésion  musculaire  protopa- 
thique. 

On  savait  depuis  longtemps  que  lorsqu'un  muscle  ou  un 
groupe  de  muscles  est  frappé  de  paralysie,  la  suppression  de  la 
contractilité  volontaire  s'accompagne  de  la  suppression  de  Texci- 
tabilité  électrique  de  ces  mômes  muscles  et  des  nerfs  qui  les 
innervent.  Mais,  par  excitabilité  électrique,  on  entendait  surtout 


'txettabiiilé  faradû/ue  ;  la  raison  en  est  que,  pendanl  le  second 
aart  de  ce  siècle,  lorsqu'on  songea  à  faire  servir  l'électricité 
D  diagnostic  et  au  traitement  des  affections  du  système  nerveux. 
Emploi  rai^dical  du  courant  f/alvanique  était  tombé  en  désuétude, 
ourdes  lUulifs  que  je  n'ai  pas  ù  dire  â  cette  place.  Parcourez  le 
vredeDuchennc(de  Boulogne),  qui  résume  presque  à  lui  seul  la 
iremière  pliase  de  la  ncuro-palhologîe  moderne,  et  vous  lirez 
réquemmenl  qu'à  propos  de  telle  ou  telle  variété  de  paralysie 
Ootrice,  les  muscles  paralysés  et  leurs  nerfs  avaient  cessé  de 
ipondrc  auv  excitations  du  courant  faradique. 

Vous  trouverez  dans  l'ouvrage  de  Duchenne  des  données  sur 
9  rapports  chronologiques  de  la  suppression  et  du  retour  de  la 
WttractiiUé  volontaire  et  de  XexvilabiUté  faradique,  dans 
Bverses  formes  de  paralysie,  données  auxquelles  on  n'a  rien  eu 
[changer  d'essentiel  depuis  lors. 

Mais  voici  qu'en  1859.  un  Allemand,  du  nom  de  Baïerlacher, 
tublie  la  relation  d'un  cas  de  paralysie  faciale,  où  il  mentionnait 
telle  particularité  toute  nouvelle  :  le  muscle  paralysé  ne  répon- 
dait plus  aux  excitations  du  courant  fiirndique,  et  pourtant  il  se 
(onlraclait  d'une  façon  exagMe  sous  l'influence  du  courant  gal- 

'.nique. 

Ce  fait,  si  curieux  par  sa  nouveauté,  donna  l'éveil  aux  neuro- 
logistesqui  s'occupaient  spécialement  des  applications  de  l'éleclrî- 
«ité  à  la  pathologie  et  à  la  thérapeutique.  La  découverte  de  Baïer- 
lacher fut  bientilt  vôriliée  et  corroborée  par  de  nombreuses 
iiservations  publiées  par  Barwinkel,  Brenner,  Erh.  Eulenburg, 
teumanii,  Ziemssen  ;  je  me  borne  à  citer  les  noms  de  ceux  qui,  en 
Jlemagne,  ont  imprimé  un  essort  si  fécond  aux  recherches  d'élec- 
ricité  dans  leurs  rapports  avec  le  diagnostic  et  le  traitement  des.' 
ffections  nerveuses. 

De  ces  observations  est  sortie  la  notion  du  contraste  frappant 
jui  existe,  dans  CEniAiKES  formes  iie  I'ahalïsie,  entre  l'excitabilité 
faradique  ot  l'excitabilité  galvanique  des  muscles  paralysés,  et 
i  muscles  seulement  ;  car  l'application  directe  do  l'agent  élec- 
trique sur  le  trajet  du  tronc  nerveux  ou  du  rameau  qui  innene 
les  muscles  paralvsés  n'a  jamais  fait  ressortir  un  contraste  sem- 
■  blable. 

Puis  Erb  et,  peu  de  temps  après,  Ziemssen  et  Weiss  entre- 
prirent une  élude  systématique  des  modilications  que  subit,  dans 
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les  cas  de  paralysie  traumatique^  l'excitabilité  galvanique  des 
muscles  et  des  nerfs  paralysés. 

Sur  les  résultats  de  ces  recherches,  le  professeur  de  Heidelberg 
édifia  la  notion  de  la  réaction  de  dégénérescence  et  de  sa  valeur 
pronostique  dans  les  paralysies  consécutives  à  un  traumatisme. 
Cette  étude  fut  étendue  à  d'autres  variétés  de  paralysie  motrice, 
ainsi  qu'aux  atrophies  musculaires;  elle  fut,  de  plus,  envisagée  au 
point  de  vue  du  diagnostic.  La  réaction  de  dégénérescence  appa- 
rut peu  à  peu  comme  l'un  des  principaux  éléments  à  prendre  en 
considération,  quand  il  s'agit  d'établir  le  diagnostic  différentiel 
des  affections  nerveuses  dont  la  syraptomatologie  est  dominée  par 
la  paralysie  motrice  et  par  Tatrophie  musculaire,  ou  par  Tune  des 
deux. 

Je  n'ai  pas  à  vous  faire  un  historique  détaillé  des  nombreuses 
publications  qui  ont  été  consacrées  à  cette  étude.  Il  ne  me  reste 
qu'à  vous  donner  une  description  de  ce  qu'on  entend  par  réaction 
de  dégénérescence^  et  à  vous  faire  connaître,  sous  une  forme 
claire  et  corxise,  quelle  est  présentement  la  valeur  diagnostique 
et  pronostique  qu'on  attache  à  ce. phénomène. 

Définition.  —  La  réaction  de  dégénérescence^  —  j'emprunte 
cette  définition  à  Erb,  —  est  essentiellement  caractérisée  par  une 
diminution,  pouvant  aller  jusqu'à  C abolition  complète^  de  fexci- 
tabilité  faradique  et  galvanique  des  nerfs  et  de  l'excitabilité  f ara- 
dique  des  muscles  correspondants^  alors  que  l'excitabilité  galva- 
nique de  ces  ynuscles  est  conservée  ou  subit  une  exagération 
passagère  et  présente  toujours  des  modifications  qualitatives 
bien  déterminées.  En  d'autres  termes,  quand  on  parle  de  réac- 
tion de  dégénérescence,  c'est  qu'il  y  a  parallélisme  entre 
Tétat  de  Texcitabilité  galvanique  et  faradique  du  nerf  et  de 
l'excitabilité  faradique  du  muscle  paralysé,  tandis  qu'il  y  a  dis- 
cordance entre  l'excitabilité  faradique  et  l'excitabilité  galva- 
nique du  MUSCLE. 

Technique.  —  Comment  on  procède  à  la  recherche  de  la  réac- 
tion de  dégénérescence.  —  Entrons  dans  quelques  détails,  et 
pour  vous  donner  une  idée  plus  tangible  de  la  chose,  prenons  un 
exemple  objectif  que  j  ai  déjà  mis  à  profit: 

Un  nerf  mixte   ou  moteur  subit  une    section   complète  ;   les 
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luscles  aniniôs  par  ce  nerf  sont  séparés  de  leur  cenlre  d'inner- 
lUon  motrice  et  trophique.  Ils  sont  ainsi  daos  l'impossibilité  de 
milrc  aux  incllations  de  la  volonté;  il  y  a  abolilion  de  la  mo- 
ilé  volontaire  dans  ces  muscles  ;  on  dit  que  ces  muscles  sont 
ippfrs  de  paralysie,  et  de  paralysie  motrice,  cela  va  sans  dire, 
'resque  en  mSme  temps,  au  plus  lard  après  un  ou  deux  jours, 
on  constate  que,  si  on  applique  le  courant  faradiquo  ou  le  cou- 
rant de  pile  sur  le  trajet  du  bout  pénpUérhjHe  du  nerf  sec- 
lîonné,  il  faut,  pour  obtenir  des  contractions  dans  les  muscles 
lysés.  recourir  à  des  intensités  de  courants  plus  grandes  que 
les  qui  sont  nécessaires  dans  les  circonstances  normales.  II 
a  donc  alTaiblissement,  diminution  de  l'excitabilité  faradîque 
galvanique  du  nerf  (bout  périphérique). 
Cette  diminution  va  en  s'accentuant;  ù  un  moment  donné,  on 
beau    employer  des  intensités  de    courants  très  fortes,  les 
iscles  paralysés  ne  répondent  plus  ni  aux  excitations  yalva- 
r,  ni  aux  excitations  (amdïques  du  nerf  qui  les  anime.  L'a- 
bolition de  l'excitabilité  électrique  du  nerf  est  complète  ;  elle 
persistera  pendant  wi  espace  de  temps  variable,  plusieurs  mois 
ou  plusieurs  aimées,  suivant  la  gravité  de  la  paralysie. 

Elle  persistera  indéfiniment,  si  la  paralysie  eslla  conséquence 
J'une  lésion  nerveuse  irréparable,  d'une  interruption  définitive 
lies  voies  chargées  de  transmettre  l'influx  nerveux  aux  muscles. 
L'exploration  directe  des  muscles  paralysés,  faite  avec  le  courant 
\iiTadlqite,  donne  des  résultats  absolument  concordants  ou  à  peu 
de  chose  près  :  t exàlabilUé  faïadique  du  muscle  diminue  en 
mÉma  temps  que  diminue  l'excitabilité  f/alvaiiique  et  faradique 
du  Dcrf;  elle  s'éteint  dans  les  muscles  presque  en  même 
l*mps  que  ceux-ci  cessent  de  répondre  aux  excitations  faradiquos 
H  galvaniques  du  nerf. 

ModificaUoHs  qiianCiiatives  de  l'excitabilité  i/alvaniijue  du 
Muscle.  —  Tout  autrement  se  passent  les  choses  à  l'exploration 
^attanique  des  muscles  paralysés.  On  constate  bien,  au  début  de 
Isiwralysie,  une  légère  diminution  de  leur  excitabilité  galva- 
"ijw,  mais  au  bout  do  quelques  jours,  au  plus  lard  vers  la  fin 
^u  second  septénaire,  cette  excitabilité  galvanique  subit  une 
Magtration  très  nctli^  Il  arrive  qu'on  obtient  dus  contractions,  en 
appliquant,  sur  les  muscles  paralys's,  des  courants  galvaniques 
oinlensité  de  plus  en  plus  faibles;  là  où,  dans  les  circonstances 
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normales,  il  fallait  recourir  à  un  courant  d'iiilensité  do  15  milli- 
ampère,  pour  obtenir  tles  contraclions,  et  seuktnent  à  la  ferme- 
ture, un  courant  cle  10  railli-arapère  sufQt  à  donner  ce  résultat,  ti 
Couverture  et  à  la  fermeture  du  circuit. 

Modiftcalioitë  qualilatiies  de  l'excitahilité  (falvaniqtie  du 
muscle.  —  Celle  exagération  de  l'excitabilité  galvanique  coïncide 
avec  des  modifications  qualitatives  des  contractions  musculaires 
que  provoquent  la  fermeture  et  l'ouverture  du  courant  appliqué 
directement  sur  ces  muscles.  Au  lieu  d'être  de  durée  très  courte 
et  rapides  comme  l'éclair,  les  contractions  sont  maintenant  tor- 
pides,  traînées  en  longueur,  et  des  courants  d'intensité  relative- 
ment faible  suffisent  à  mettre  le  muscle  dans  un  élat  de  tétanie^ 
qui  persiste  pendant  toute  la  durée  de  l'application  du  courant. 

Ces  modiBcations  qualitatives,  et  notamment  la  torpidité  des 
contraclions,  constituent,  pour  Erb,  l'élément  caractéristique  de 
la  réaction  de  dégénérescence  ;  autrement  dit,  il  suffit  de  consta- 
ter ce  caractère  pour  être  en  droit  d'affirmer  que  la  réaction  de 
dégénérescence  existe  chez  le  sujet  examiné. 

Les  modifications  qualitatives  portent  également  sur  le  mode 
suivant  lequel  se  manifestent  tes  contractions  musculaires,  lors- 
qu'on fait  agir  sur  les  muscles  des  courants  d'intensité  crois- 
sante. 

Je  vous  rappelle  que  dans  les  circonstances  physiologiques,  en 
appliquant  le  courant  galvanique  directement  sur  un  muscle,  on 
n'obtient,  avec  des  intensités  de  courant  moyennes,  que  des  con- 
tractions à  la  fermeture  du  circuit  ;  de  plus  N.  F.  C,  >  que  P.  F.  C. 
Or  l'un  des  caractères  de  la  réaction  de  dégénérescence  consiste 
précisément  en  ce  que  P.  F.  C.  devient  =  ou  >  que  N.  F.  C.  En 
outre,  on  obtient,  i\  l'ouverture  du  courant,  des  contractions  dont 
le  rapport  d'intensité  est  tel  que  N.  0.  C.  =ou>P.  0.  C.  contrai- 
rement à  ce  qui  a  lieu  dans  les  circonstances  normales  quand  on 
excite  le  muscle  par  voie  indirecte,  par  l'intermédiaire  de  son  nerf. 

Résl'mé.  —  Si  maintenant  nous  résumons  ce  que  nous  venons 
de  dire,  si,  dans  une  vue  d'ensemble,  nous  considérons  parallè- 
lement les  modifications  par  lesquelles  passe  l'excitabilité  élec- 
trique des  nerfs  et  des  muscles  paralysés,  dans  les  cas  oîi  se  ma- 
nifeste la  réaction  de  dégénérescence,  nous  sommes  amenés  & 
considérer  quatre  phases,  que  vous  trouverez  représentées  sons 
une  figure  schématique,  dans  le  tableau  ci-joint  {fig.  \). 
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lEMiÉRE  PHASE.  —  La  nioUUté  volontaire  esl  abolie  ;  presque 
sitôt  ou  peu    de  temps   après,    l'excitabilité  galvanique    et 
■adique  du  nerf  diminue,  ainsi  que  l'excitabilité  galvanique  et 
taradiquc  des  muscles  paralysés. 

Deixiême  phase.  —  L'abolition  de  la  motllité  volontaire  per- 
âsle,  Tescilabilité  gahanique  et  faradique  du  nerf  et  l'excitabi- 


lité (aradtgiic  des  muscles  diminuent  de  plus  en  plus;  au  con- 
Iraire,  )'e\citabilité  r/alvnn'Kjue  des  muscles  va  en  augmentant, 
*l  dépasse  son  intensité  normale. 

Truisiéke  phase.  —  La  motUitê  volontaire  se  réveille;  plus  ou 
iwins  longtemps  après,  VrxcitahiUiê  famdirjite  et  ijahanique  du 
Berf,  et  l'excitabilité  faradique  du  muscle,  de  diminuées  ou 
il'aboliea  qu'elles  élaienl,  vont  de  nouveau  en  se  relevant;  l'exci- 
Isbilit*  galvanitjtie  des  nmscles  paralysés ,  exagérée  pendant  la 
!«coDde  phase,  diminue  pour  redescendre  un  peu  au-dessous  du 
"ivcau  physiologique. 

UiATRitHB  l'iiASE.  —  L'cxcitabUité  galvanique  et  faradique  du 
"i""/ continue  de  se  rehver  pour  revenir  à  l'étal  normal;  l'esci- 
lîbiliié  galvanique  du  muscle  se  relève  également  et  tend  à  rede- 
venir normale. 

K  moins  qu'il  s'agisse  d'une  paralysie  définitive  entretenue 
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par  une  liision  irréparable.  El  alors,  on  trouva,  dès  la  troisième 
phase,  l'excitabilité  faradiquc  et  galvanique  du  nerf,  aussi  bien 
(jue  rcxcilabilité  faradique  et  galvanique  du  muscle  complètement 
abolies, 

Réaction  de  dégénérescence  complète  et  réaction  de  dégénéres- 
cence pwliellc. —  Cet  ensemble  de  modifications  synchrones  de 
l'excitabilité  galvanique  et  faradiquc  d'un  muscle  et  du  nerf  qui 
l'anime  se  rapporte  à  la  réaction  de  dégénérescence  co/nplète, 
comme  l'appelle  Erb,  c'est-à-dire  telle  qu'on  la  rencontre  dans  les 
cas  typiques.  Mais  la  réaction  de  dégénérescence  est  loin  de  se 
présenter  h  notre  observation  toujours  avec  ces  mômes  caractères  ; 
elle  est  sujette  à  des  variantes  nombreuses,  subordonnées  d  des 
circonstances  très  diverses. 

Je  craindrais  d'aller  à  rencontre  du  but  visé,  je  craindrais  de 
faire  naître  dans  votre  esprit  l'obscurité  sur  un  point  que  je  crois 
avoir  suffisamment  éclairci,  si  j'entrais  dans  le  détail  de  ces 
variantes.  Je  crois  cependant  devoir  vous  dire  quelques  mots  de 
celle  de  ces  variantes,  qu'Eib  a  décrite  sous  io  nom  de  réaclioti 
de  dégénérescence  parlietlc.  Elle  consiste  en  ceci  :  l 'excitabilité 
galvanique  et  faradique  du  nerf  n'a  subi  qu'une  légère  dimioulïoB 
d'intensité,  qui  consiste,  moins  dans  une  diminution  de  l'énergie 
des  contractions  musculaires  obtenues  avec  des  intensités  de  cou- 
rants fortes  {maximum  de  contraction) ,  que  dans  l'apparition 
relativement  tardive  des  contractions  obtenues  avec  des  intensi- 
tés de  courants  minima  (au-dessous  desquelles  l'excitation  du 
nerf  ne  fournit  plus  de  contractions}.  Avec  cotte  diminution  de 
l'excitabilité  galvanique  et  faradique  du  nerf  coïncide  une  dimiou- 
tion  corrélative  de  l'excitabilité  faradique  du  muscle  explora, 
tandis  que  l'excitabilité  galvanique  de  ce  muscle  est  considérs- 
blement  exagérée,  cl  que,  mise  en  jeu,  elle  donne  naissance  à 
ces  contractions  lentes,  lorpidcs,  dont  il  a  déjà  été  question,  avec 
prédominance  des  contractions  de  fermeture  au  pôle  positif,  sur 
les  contractions  de  fermeture  au  pùle  négatif. 

En  résumé,  eu  égiu'dà  son  expression  clinique,  le  phénomène, 
désigné  sous  le  nom  de  réaction  de  dégénérescence  devra  tou- 
jours éveiller  dans  votre  esprit  un  défaut  de  parallélisme  entre 
les  modiCcalions  quantitatives  et  qualitatives  subies  par  l'excita- 
bilité galvanique  d'un  muscle,  et  les  modifications  synchrones 
subies  par  son  excitabilité  faradique  cl  par  l'excitabilité  faradiquc 
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et  galvanique  de  son  nerf.  Quand  vou3  entendrez  dire  qu'ua 
muscle  réalise  la  réacUon  de  dégénérescence,  vous  vous  représen- 
terez : 

Que  l'excitabilité  galvanique  de  ce  muscle  est  accrue  et  a  subi 
des  modifications  qualitatives  sur  lesquelles  je  ne  reviens  plus; 

Qu'en  mémo  temps,  l'excitabilité  faradique  du  muscle,  l'excita- 
bilité faradiquc  et  galvanique  de  son  nerf  sont  diminuées  ou 
abolies. 

Quelques  mots  maintenant  sur  l'explication  qu'on  a  donnée  de 

ce  curieux  phénomène  et  sur  sa  valeur  diagnostique  qui,  dans 

l-sette  élude,  mérite  de  vous  intéresser  plus  que  toute  autre  chose. 

Théorie  de  la  réaction  de  dC-générescence.  —  Pour  ce  qui  est 
d'abord  du  premier  point,  il  est  admis  aujourd'hui,  ainsi  que  l'a 
démontré  pour  la  première  fois  Neumann,  que  dans  tes  cas 
où  se  manifeste  la  réaction  de  dégénérescence  dans  certains 
muscles,  ceux-ci,  en  raison  des  altérations  de  structure  qu'ils 
ont  sobies,  ne  sont  plus  excitables  que  par  les  cowanis  d'une 
certaine  dnn'e.  Or,  j'ai  insisté  sur  ce  détail,  on  a  pris  l'habi- 
;'lDde  de  désigner  sous  Le  nom  de  courant  induit  ou  faradique,  une 
fcnccession  de  courants  distincts,  de  durée  très  courte,  qui  se  suivent 
avec  nne  rapidité  très  grande.  Cette  variété  de  courants  ne  réalise 
donc  pas  les  conditions  de  durée  voulues  pour  mettre  en  état  de 
ConlractJon  les  muscles  envahis  par  les  altérations  avec  lesquelles 
■M  trouve  en  rapport  la  réaction  de  dégénérescence.  Il  n'en  est  plus 
de  même  da  courant  de  pile.  Ce  courant,  dans  les  circonstances 
ordinaires,  est  continu,  et,  comme  tel,  1/  aura  la  durée  qu'on  vou- 
dra. Il  satisfait  donc  à  la  condition  nécessaire  pour  mettre  en  jeu 
l'excitabilité  des  muscles  envahis  parles  altérations  susdites.  Que 
si  maintenant,  à  la  faveur  d'une  instrumentation  appropriée,  on 
transforme,  comme  cela  est  possible  cl  comme  cela  se  fait,  si  on 
IransfoiTue,  (bs-je,  le  courant  de  pile  en  une  succession  de  cou- 
rants de  courte  durée,  on  constate  que,  môme  avec  des  intensités 
très  fortes,  on  ne  réussit  plus  à  faire  contracter  les  muscles  au 
sein  desquels  se  mimifeste  la  réaction  de  dégénérescence. 

De  là  celle  autre  conclusion  :  Que  la  réaciion  de  déijénérescence 
fit  en  rapport  direct  avec  certaines  altérations  histolofjiques  rfft 
musc/es  intéressés  et  de  leurs  nerfs;  ces  alléralions  hisLologiquea 
De  seraient  autres  que  celles  que  je  vous  ai  décrites,  dans  une  pré- 
cédente leçon,  comme  survenant  à  la  suite  d'une  lésion  nerveuse. 
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tramnatîque  ou  autre.  En  d'autres  termes,  ce  sont  les  allùralions 
histologiques  qu'on  désigne  couramment  sous  le  nom  à'alrophte 
dégénéralive.  Cela  me  conduit  ù  vous  parler  de  la  valeur  diagnos- 
tique de  la  réaction  de  dégénérescence. 

Valeur  diagnosliqiip  de  la  réaction  de  dégénérescence.  —  Ne 
perdez  pas  de  vue,  Messieurs,  comment  j'aî  été  conduit  à  entre- 
prendre celte  étude  d'électpo-diagnostic.  C'était  incidemment,  à 
propos  de  la  symptomatologîe  des  atrophies  circonscrites  et  consé- 
cutives aune  lésion  de  nerf.  Je  venais  de  vous  dire  que  les  atrophies 
circonscrites  de  cette  catégorie,  contrairement  àce  qui  a  lieu  pour 
les  atrophies  circonscrites  de  cause  locale,  s'accompagnent  de  cet 
ensemble  de  modifications  de  l'excitabilité  électrique,  qui  consti- 
tuent la  réaction  de  dégénérescence  ;  il  fallait  donc  vous  rairc 
comprendre  ce  que  l'on  entend  par  ces  mots. 

Maintenant  que  celte  notion  vous  est  acquise,  je  veux  fixer  vos 
esprits  sur  sa  valeur  diagnostique,  en  vous  énumérant  les  prin- 
cipales circonstances  pathologiques  dans  lesquelles  celle  réaction 
te  rencontre: 

i"  Dans  les  atrophies  d'origine  neuropathique  qui  se  déve- 
loppent a  la  suite  d'une  lésion  Iraumalique  de  nerfs,  ou  à  la  suite 
d'une  névrite  parenchymateuse,  rhumatismale  ou  autre; 

2°  Dans  les  atrophies  diffuses,  qui  sontsous  la  dépendance  indé- 
niable d'altérations  spinales  intéressant  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures  :  poliomyélites  (paralysie  spinale  infanUle, 
paralysie  générale  spinale  aîguQ  et  subaigue  ou  chronique  de 
Duchenne);  paralysie  bulbaire  progressive,  sclérose  latérale  amyo- 
trophique;  myélite  aiguë  et  chronique,  hémalomyélie  et  tumeur 
de  la  moelle,  en  tant  qu'elles  intéressent  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures; 

3°  Dans  la  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  connue  sous 
le  nom  de  ti/pe  Aran-Dnchenne,  et  qui,  j'espère  vous  le  démon- 
trer, est  en  rapport  également  avec  des  altérations  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle  ; 

4°  J'ajoute,  pour  vous  donner  une  idée  d'ensemble  un  peu  ' 
complète  de  la  valeur  diagnostique  de  la  réaction  de  dégéné- 
rescence, que  ce  phénomène  s'observe  également  dans  le  cours 
de  la  paralysie  saturnine,  qui  s'accompagne  souvent  d'atrophie 
musculaire,  dans  le  cours  des  paralysies  consécutives  à  des  ma- 
ladies infectieuses  (diphtérie  notamment). 
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Enfin,  il  importe  de  vous  graver  dans  la  mémoire  que  la 
réaction  de  dégénérescence  fait  toujours  défaut  dans  les  atro^ 
phies  en  rapport  avec  une  myopathie  primitive;  c'est  là  du  moins 
une  notion  qui  a  cours  dans  l'état  actuel  de  la  science,  et  que  nous 
trouverons  en  parfaite  harmonie  avec  la  classification  que  je  vous 
proposerai  pour  Tétude  des  différents  types  d'atrophie  muscu- 
laire progressive. 
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DÉFINITION    DU  TYPE 


Valeur  nosologique  des  atrophies  musculaires  circonscrites  opposées  aux  atro- 
phies musculaires  progressives  et  diffuses.  —  Récapitulation  des  notions  expo- 
sées sur  la  pathogénie  et  la  symptomatologie  des  atrophies  musculaires  cir- 
conscrites. —  Variabilité  de  la  symptomatologie  de  l'atrophie  musculaire 
progressive.  —Dissociation  de  l'atrophie  musculaire  progressive  en  espèces  ou 
types.  —  Caractères  sur  lesquels  repose  la  constitution  des  types.  —  Enumé- 
ration  des  principaux  types  d'atrophie  musculaire  progressive. 


Valeur  nosologique  des  atrophies  musculaires  circonscrites 
opposées  aux  atrophies  musculaires  progressives  et  diffuses.  — Jus- 
qu'ici nous  ne  nous  sommes  occupés  que  des  atrophies  musculaires 
circonscrites,  qui  se  réduisent  en  quelque  sorte  à  des  lésions  acci- 
dentelles, comparables,  au  point  de  vue  de  la  place  qu'elles  occu- 
pent dans  la  hiérarchie  nosologique,  à  une  fracture,  à  une  luxation, 
ou  mieux  encore  à  une  paralysie  ou  une  névralgie  circonscrite. 
L'idée  que  je  veux  surtout  faire  entrer  dans  vos  esprits,  en  me 
servant  de  ces  comparaisons,  c'est  que  ces  atrophies-là  ne  sont 
pas  des  maladies  dans  le  sens  propre  du  mot.  Du  reste,  conmie 
j'ai  eu  l'occasion  de  vous  le  dire  au  début  de  ces  leçons,  Tatrophie 
musculaire,  considérée  dans  l'acception  rigoureuse  du  mot,  ne  cons- 
titue pas,  par  elle-même,  une  maladie.  C'est  à  la  fois  un  symptôme 
et  une  lésion,  qui,  dans  l'expression  clinique  de  certaines  mala- 
dies générales^  jouent  un  rôle  prépondérant,  dominenten  quelque 
sorte  les  autres  manifestations.  Voilà  pourquoi  on  a  cru  devoir  se 
servir  de  ce  mot  d'atrophie  musculaire,  —  complété  par  d'autres 
qualifications,  —  pour  dénommer  quelques-unes  de  ces  maladies. 

Celte  leçon  et  les  suivantes  vont  précisément  être  consacrées 
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i  l'étude  des  maladies  qui  comptent  l'atrophie  musculaire  au  ' 
nombre  de  leurs  symptômes  cardinaux,  voire  que  pour  quelques- 
unes,  l'atrophie  musculaire  absorbe,  résume  en  quelque  sorte 
eellp  symptomatologie.  Nous  allons,  si  je  puis  m'exprimer  ainsi, 
entrer  dans  le  cœur  de  notre  sujet.  El  pour  que  vous  ne  perdiez 
pas  le  fil  conducteur  de  celte  élude,  je  crois  nécessaire  de  revenir 
lur  un  point  de  classification. 

Vous  vous  rappelez  sans  doute  qu"en  prenant  comme  point  de 
repère  le  mode  de  distribution  de  l'atrophie  musculaire,  nous 
irons  divisé  les  atrophies  musculaires  en  trois  groupes  : 

1"  Le»  alrophies  circonscrites  de  cause  locale,  dont  nous  n'avons  I 
plus  à  nous  occuper; 

2*  Les  atrophies  musculaires  progressives ,  ainsi  dénommtjes, 
parce  que  l'atrophie  musculaire,  limitée  d'abord  à  une  petite  por-  1 
lion  de  lissu.   poursuit  lentement  mais  progressivement  une  'j 
marche  envahissante  ; 

3'  Les  atrophies  musculaires  diffuses  {toutes  d'origine  cen- 
trale, spinale  ou  bulbaire,  ou  d'origine  neuropatique),  dans  les- 
quelles l'atrophie  frappe  d'emblée  un  grand  nombre  de  muscles  en 
diverses  régions  du  squelette,  pour  perdre  ensuite  en  extension, 
pour  se  circonscrire  dans  une  étendue  beaucoup  plus  limitée. 

C'est  par  les  atrophies  musculaires  progressives  que  je  vais  j 
poursuivre  cette  étude.  Les  notions  que  je  vous  ai  exposées  jus- 
qu'ici vont  servir  en  quelque  sorte  de  préambule,  de  préface 
k  cette  étude.  C'est  pourquoi  je  considère  comme  indispensable 
de  jeter  un  coup  d'œit  en  arrière,  afin  de  bien  fi^ver  dans  votre 
esprit  ces  notions  préalables,  que  nous  aurons  sans  cesse  à  ] 
mettre  à  profit  dans  la  suite.  Après  quoi,  je  vous  tracerai  som- 
mùremcnt  le  plan  que  nous  allons  suivre  dans  la  seconde 
partie  de  ces  leçons,  dans  l'étude  dos  atrophies  musculaires 
progressives  ;  ce  chapitre  de  la  pathologie  est  devenu  très  em- 
brouillé, vous  ne  serez  pas  long  à  vous  en  convaincre. 

Récapitulation  des  notions  exposées  dans  les  précédentes  leçons 
itir  la  pathogénie  et  la  symptomatologie  des  atrophies  musculaires 
eircttnscrites.  —  Je  vous  rappelle  donc,  que  dans  mes  premières 
leçons  je  vous  ai  exposé  le  mécanisme  intime  des  altérations  qui, 
Venant  d  envahir  les  différents  éléments  constituants  d'un  muscle, 
peuvent  aboutir  â  l'atrophie  de  sa  substance  contractile,  à  l'u/ro- 
phie  musculaire. 
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Je  VOUS  û  montré  ensuite  comme  quoi  ces  altérations,  tantiïl 
naissent  sur  place,  dans  lo  muscle  voué  à  Tatrophie  ; 

Tantôt  envahissent  le  musole  par  voie  de  propagation,  par 
contiguïté,  le  point  de  départ  de  la  lésion  atrophiante  se  trouvant 
dans  un  organe  do  voisinage  ; 

Tantôt  succèdent  à  une  lésion  de  nerf,  qui  soustrait  un  ou 
plusieurs  muscles  à  l'influence  des  centres  trophiques,  ou  à  une 
lésion  de  la  moelle,  qui  désorganise  ces  mômes  centres. 

Vous  vous  rappelez  aussi  qu'en  dernier  lieu,  je  vous  ai  parlé  de 
la  symplomatologie  des  atrophies  circonscrites  ;  je  vous  ai  fait 
connaître  les  traits  extérieurs  sous  lesquels  se  manifeste  l'atro- 
phie musculaire  limilée  à  un  seul  muscle  ou  à  un  pelil  nombre 
de  muscles,  les  modifications  de  l'excitabilité  électrique  des  nerfs 
et  des  muscles  dont  s'accompagnent  ces  atropliies  circonscrites, 
les  conséquences  et  les  complications  possibles  de  celle  variété 
d'atrophie  musculaire.  Je  me  suis  particulièrement  attaché  à  vous 
montrer  que,  suivant  leur  nature  et  leur  origine  —  myopathiqm 
ou  nettropathiqtie  —  ces  atrophies  circonscrites  présentent  dans 
leiu- symplomatologie  des  dliïérences  importantes  à  connaître. 

Variabilité  de  la  sijmptomatahgie  de  f atrophie  musculaire 
prof/ressice.  —  C'est  encore  ce  que  nous  verrons  se  réaliser  â 
propos  des  alrophies  musculaires  progressives,  dont  nous  allons 
nous  occuper  maintenant.  Mais  ce  que  je  vous  dis  lù  n'est  connu 
que  depuis  fort  peu  de  temps.  .\însi  que  je  vous  l'ai  fait  remar- 
quer dès  ma  première  leçon,  on  croyait,  jusqu'à  il  j  a  une  dizaine 
d'années,  qu'il  n'existailqu'MTitf  seule  /orme  d'airophie  musculaire 
progressive,  celle  dont  la  connaissance,  en  tant  qu'entité  morbide, 
nous  avait  été  révélée  par  les  remarquables  travaux  de  Duchcune. 
On  croyait  que  cette  maladie  était  toujours  semblable  à  elle-même, 
à  cela  prés  que  l'ordre  suivant  lequel  l'atrophie  envahit  différents 
groupes  do  muscles  éluil  sujet  à  des  variantes.  On  se  bornait  à 
signaler,  à  propos  de  la  symptoraalologie  de  la  maladie  de 
Duchenne,  que  l'atrophie  musculaire  débute  :  tantùl  par  les  petits 
muscles  de  la  main,  ce  qui  était  considéré  comme  le  cas  habituel, 
tantôt  par  les  muscles  de  l'épaule,  ou  par  les  membres  inférieurs 
ou  par  ceu\  du  tronc,  pour,  de  ces  points  de  départ,  s'étendre 
progressivement  il  d'autres  groupes  démuselés,  suivant  un  ordre 
plus  ou  moins  fixe  et  déterminé. 

Dissociation  de  l'alrophie  musculaire  progressive  en  espêca  ou 
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tijpes.  —  Aujourd'hui,  vous  le  savez.,  la  grande  majorité  des  neuropa- 
ihologistcs  se  représente  les  choses  louL  autrement.  Pour  des  raisons 
que  je  vous  fâ  dites  déjà,  mais  que  ju  crois  devoir  vous  rappeler 
ici,  on  eu  est  venu  à  celle  conception  :  que  l'aCropkie  musculaire 
progresske  de  Ducfienne  n'est  pas  une  maladie  une,  mats  que  sous 
ce  nom  on  a  confondu  des  espèces  ou  li/pes  distincls  d'alropkîes 
musculaires  progressives, \.Y[i^9,i\m  diffèrent  entre  eux  par  des  carac- 
tères d'importance  variable,  masqués  en  quelque  sorte  par  une  res- 
semblance extérieure  commune.  Une  fois  entré  dans  cette  voie,  on 
a  mis  une  sorte  d'acharnement,  mais  aussi  beaucoup  d'arbitraire, 
à  multiplier  ces  espèces  ou  formes  morbides  qu'on  continue  de 
désigner  en  bloc  sous  l'étiquette  collective  dalrophie  musculaire 
progressive.  On  a  scindé  ce  groupe  en  un  certain  nombre  de 
formes  ou  types,  dont  les  relations  respectives  sont  encore  à 
connaître  exactement  ;  je  veiu  dire  par  là,  qu'on  ne  sait  pas  encore 
au  juste  si  ces  différentes  formes  d'atrophies  musculaires,  décrites 
dans  ces  dernières  années,  représentent  autant  à'a/feclioiis  dis- 
tinctes, ce  qui  me  parait  très  douteux,  ou  si  quelques-unes  d'entre 
elles,  toutes  peut-être,  ne  sont  que  des  7nodalitès  d'une  seule  et 
mftme  maladie. 

Caractères  sur  lesquels  repose  la  constitution  des  types.  —  Je 
m'expliquerai  mieux  plus  tard  sur  ce  dernier  point.  Pour  l'ins- 
tant je  me  borne  à  vous  rappeler  comment  on  en  est  venu  à  cons- 
tituer ces  types  d'atrophie  musculaire  progressive,  qui  se  con- 
Tondaient  autrefois  dans  l'atrophie  musculaire  progressive  de 
Duchenne. 

ie  ne  veux  point  refaire  l'historique  de  la  question,  que  j'ai  déjà 
esquissé  dans  ma  première  leçon.  Je  vous  rappellerai  seulement, 
que  pour  conférer  une  sorte  d'individualité  à  un  certain  nombre 
de  formes  d'atrophie  musculaire  progressive,  on  s'est  appuyé  sur 
les  éléments  suivants  d'appréciation  : 

i'  Sur  la  notion  étiolof/ique.  —  L'atrophie  musculaire  progres- 
sive peut  se  rencontrer  chez  un  sujet  dans  la  famille  duquel  on 
n'a  jamais  observé  de  maladie  semblable,  c'est  la  forme  iiidici- 
duelle; —  ou  bien  l'atrophie  aété  observée,  avec  les  mêmes  allures, 
fheï  plusieurs  sujets  unis  par  les  liens  d'une  étroite  parenté,  forme 
familiale;  —  elle  s'est  transmise  dans  une  même  famille  d'une 
génération  à  d'autres,  forme  héréditaire; 

2*  Sur  le  lieu  de  déùul  de  falrop/tie.  —  Racines  ou  extrérailés 
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des  membres  supérieurs,  extrémités  des  membres  inférieurs,  mus- 
cles sacro-lombaires,  muscles  de  la  face,  etc.  ; 

3"  Sur  l'évolMion  de  fairop/iie,  c'est-ft-dire  sur  l'ordre  dans 
lequel  les  diffiirents  groupes  de  muscles  sont  envahis,  sur  l'enva- 
hissement  possible  de  certains  groupes  musculaires  —  mu?cles 
innerviJs  par  le  bulbe,  par  le  facial,  —  dont  la  participation  imprime 
à  l'ensemble  de  la  maladie  un  cachet  spécial  ; 

4°  Sur  l'association  possible  de  f atrophie  musculaire  progres- 
sive, à  un  état  des  muscles  que  je  vous  ai  déjà  signalé,  et  qu'on 
désigne  couramment  sous  les  noms  de  pseudo-hypertrophie  mus- 
culaire, de  lipomatose; 

5"  Sur  la  constatation  ou  Cahscnce  de  ces  modifications  de  l'exci- 
tabilité électrique,  qui  constituent  la  réaction  de  dégénérescence, 
à  l'étude  de  laquelle  j'ai  consacré  ma  dernière  leçon  ; 

6°  Sur  [origine  première  des  lésions  gui  aboutissent  à  l'atrophie 
musculaire  progressive  ;  celle-ci,  vous  vous  le  rappelez,  peut  être 
myélopalhique  ou  myopathique. 

Emunération  des  principaux  types  d'atrophie  ?nusculaire 
progressives,  myélopathitjue  ou  myopathique.  —  Voici  mainte- 
nant l'énuraéralion  dos  principauï  types  fondés  sur  ces  éléments 
d'appréciation  et  qu'on  a  décrits  jusqu'ici: 

TiPE  AnAs-DuciiEs:^K  ou  foume  spimale,  —  Atrophie  musculaire 
sans  inlervenlion  de  l'hârédilé,  que,  pour  celle  raison,  j'appellerai 
individuelle. 

Début  habituel  par  les  petits  muscles  de  la  racine  de  la  main. 

Évolution  relativement  rapide.  Tremblements  fibriliaires. 

Envahissement  tardif  des  membres  inférieurs. 

Participation  possible  des  muscles  innervés  par  lo  bulbe  (para- 
lysie glosso-labio'lari/ngée) . 

Réaction  de  dégénérescfnce. —  Origine  myôlopathique. 

Types  fahiu.vux.  —  C'est-ù-dire  survenant  chez  plusieurs  in- 
dividus de  la  môme  famille.  —  Ayant  un  certain  nombre  de 
CAiL^cTËiiics  cosuiuss,  ù  savoir  : 

Début  fréquent  dans  le  jeune  âge. 

Evolution  lente.  Pas  de  tremblements  lîbrilaires. 

Pas  de  réaction  de  dégénérescence.  —  Les  muscles  innervé* 
par  le  bulbe  sont  toujours  respectés  par  l'atrophie. 

Association  fréquente  à  la  lipomatose  ou  pscudo-hjperlrophie. 


ÉrrUE  DES  ATnOPHlES  Sll"S(;t*l_\[RF.S  PROCRKSSIVES 

Ces  types  familiaux  diffèrent  par  le  lieu  de  début  cl  la  dislri- 
butioD  de  l'atrophie  musculaire,  ainsi  que  le  fait  voir  le  tableau 
ci-joinl  : 

TrPE  LEVDES-Mcennjs.  —  Début  par  les  membres  inférieurs 
(muscles  des  mollets)  et  dans  l'enfance. 

Efoiution  ascendante^  c'est-à-dire  que  l'atrophie  poursuit  sa 
marche  de  bas  en  haut,  en  gagnant  d'abord  les  muscles  des 
cuisses  el  ceux  des  lombes, 

Asfociniion  fréquente  à  la  pseudo-hijpertroph'te  musculaire. 
—  Quand  celte  association  est  réalisée  el  que  lu  pseudo-liyper- 
trophie  domine  la  symptomatologie,  la  myopathie  prend  le  nom 
de  paralysie  pseudo-hypertrophique.  C'est  sous  ce  nom  que  je 
l'étiidieraj  en  tôle  des  types  familiaux. 

Tri-c  ZixMERLiN.  —  Début  par  les  muscles  de  la  ceinture  sca- 
piilaire,  par  les  muscles  de  la  partie  supérieure  du  tronc,  sans 
participation  des  petits  muscles  de  la  main.  Marche  descendante. 
Pas  de  lipomatose  secondaire. 

TypE  Ehb.  —  Mûme  début  par  les  muscles  scapuluiros  (type 
scapulo-huméral)  el  dorsaux,  quelquefois  par  les  muscles  des 
membres  inférieurs. 

Marche  descendante  de  l'atrophie,  de  la  racine  vers  les  extré- 
mités des  membres. 

Les  petits  muscles  de  la  main  ne  sont  envahis  que  très  tardive- 
ment. 

Quelquefois  association  à  la  pseudo-hij perCrophie  musculaire, 
et  toujours  à  de  f hypertrophie  vraie  d'un  certain  nombre  de 
fibres. 

Type  LtMioin-DùEBiNE.  —  Envaliissemenl  des  muscles  de 
\  la  face,  par  lesquels  débute  l'atrophie.  Envahissement  ultérieur 
jdes  muscles  des  membres  supérieurs,  en  commraençanl  par  les 
rmuscles  scapulaires  (type  facio-scapulo-huméral).  A  la  longue, 
f  les  petits  muscles  de  la  main  sont  atteints  par  l'atrophie. 

Tïi'E  Cbarcot-Makie.  —  Enfin,  un  dernier  type  familial  vient 
Ïm  placer  en  quelque  sorte  entre  ceux  qui  précèdent  et  la  maladie 
V  d'Aran-Ducbennc,  parce  qu'il  présente  un  certain  nombre  de 
I  caractères  qui  appartiennent  au  type  Aran-Duchcnne,  à  savoir  ; 
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L'existence  de  contractions  fibrillaîres  ; 

L'existence  de  la  réaction  de  dégénérescence  ; 

L'origine  myélopathîque  (présumée)  de  l'atrophie  ; 

Le  début  de  l'atrophie  par  les  pieds  et  les  jambes  ; 

L'envahissement  ultérieur  des  muscles  des  mains  ; 

L'intégrité  des  muscles  de  la  racine  des  membres  et  des 
muscles  du  tronc  et  de  la  face. 

Dans  ma  prochaine  Jeçon,  j'entreprendrai  l'élude  détaillée 
de  ces  différents  types  d'atrophie  musculaire  progressive,  en 
suivant  l'ordre  indiqué  ci-dessus. 


ATROPHIE  MUSCULAIRE  PR0GRESSI7E 


TVPE    AIIAN-DUCHESNE 

UiiTOMOce.  Penduit  une  première  (x^riode,  l'atrophie  musculaire  progressive  esL 
ïonsideri^e  comme  une  maladie  U110,'  pendant  une  seconde  période,  contem- 
poraine, on  I4  dissocie  en  un  certain  nombre  d'espèces  ou  lypa. 

TiPE  AlU1t'l>ralE^:lE.  Ucllniiion.  Symptomalologie.  Lieu  et  mode  de  début  de 
l'atrophie  mnacidnire,  ordre  de  propaRalIon  de  celle  atrophie.  Son  début 
poisilile  ans  membres  inrérieurs.  Le  début  par  les  petits  muscles  de  la  main 
esl  de  beaucoup  le  plus  fréquent.  —  Modifications  de  la  conlraclîlité  éleetrii[ue 
des  muscles  ;  réaction  de  déKénéresi-cnue  ;  circonslauces  dans  lesquelles  elle  se 
manifeste.  —  Troubles  de  la  motillte  :  diminution  de  la  Torce  motrice  ;  elle 
est  toujours  consécutive  e!  proporl ion n elle  h  l'atrophie  musculaire.  —  Conlrac- 
lioo  dipléRÎiue.  —  l'almo-spaamc.  —  Troubles  de  la  sensibilité. 

HucBE.  bLHJe.  TeiiMiiiAisoN. 


HtKTOtitQUE.  —  Ne  vous  attendez  pas  à  ra'entendre  tracer 
un  exposé  fastidîeax  des  travaux  qui  ont  été  publiés  sur  l'atro- 
phie musculaire  progressive.  Attendez-vous  encore  beaucoup 
moins  à  ra'entendre  remonter  à  travers  tes  àgep,  pour  recher- 
cher si  des  écrits,  anlérieups  ù  répoçiio  où  la  maladie  qui 
BOUS  occupe  prit  rang  dans  les  cadres  de  la  nosologie  ne  ren- 
fermeraient pas  l'une  ou  l'autre  observation  se  rapportant  avec 
plus  ou  moins  d'exactitude  à  cette  aflection.  Je  serai  bref,  el  je 
Dc  vous  donnerai  que  les  seuls  renseignements  historiques  indis- 
pensables pour  bien  me  faire  comprendre  dc  vous. 

Je  diviserai  l'histoire  de  cette  forme  d'atrophie  rausculaîn' 
progressive  (lîTie  Aran-DuchenniO  en  deux  périodes  : 

Première  période.  —  Une  première,  qui  débute  avec  les  obser 
valions  et  les  écrits  de  trois  médecins  français,  le  grand  Cra- 
Tcilhier,  Duchenne  (de  Boulogne)  et  Aran. 

A  Duchenne  (de  Boulogne)  revient  le  mérite  incontestable 
d'avoir,  en  quelque  sorte,  lire  l'atrophie  musculaire  progressive  du 
chaos  A^s  paralysies  ;  vous  savez  que,  sous  ce  nom  de  paralysie,  on 
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confondait  jadis  des  maladies  très  distinctes,  plus  ou  moins  bien 
connues  aujourd'hui,  et  qui  n'offrent  entre  elles  que  des  ressem- 
blances très  grossières. 

Aran  a  publié  la  première  description  didactique  de  la  nou- 
velle maladie  ;  mais  cette  description  était  basée  en  grande  par- 
tie sur  des  observations  que  lui  avait  communiquées  Duchenne. 
Cela  lui  a  valu  Thonneur  discutable  de  voir  son  nom  associé  à 
celui  de  Duchenne,  dans  Tune  des  dénominations  sous  lesquelles 
on  désigne  couramment  Tatrophie  musculaire  progressive. 

Enfin  Cruveilhier,  de  l'aveu  de  Duchenne,  avait  décrit  la  mala- 
die dans  ses  leçons,  avant  que  les  observations  des  deux  méde- 
cins que  je  viens  de  vous  nommer  eussent  conféré  à  l'atrophie 
musculaire  progressive  une  sorte  d'individualité  propre.  En  outre, 
Cruveilhier  fut  le  premier  à  publier  une  observation  d'atrophie 
musculaire  progressive  avec  autopsie  ;  le  premier,  il  montra  que 
cette  maladie,  telle  qu  elle  avait  été  décrite  par  Aran  et  Duchenne, 
pouvait  être  en  rapport  avec  des  lésions  de  la  moelle. 

La  suite  de  cette  première  période  comprend  une  série  de  tra- 
vaux qui  n'ont  rien  modifié  d'essentiel  à  la  description  qu' Aran  et 
Duchenne  avaient  donnée  de  Tatrophie  musculaire  progressive. 
Mais  tandis  que  se  multipliaient  les  observations  qu'on  croyait  pou- 
voir rattacher  à  la  maladie  d'Aran-Duchenne,  l'idée  commença  à 
se  faire  jour  que  tous  ces  faits  ne  répondaient  pas  à  un  type  unique. 
On  se  mita  établir  entre  ces  faits  des  catégories,  dont  on  prétendit 
peu  à  peu  faire  des  espèces  morbides  distinctes. 

Cette  dissociation  de  l'atrophie  musculaire  progressive  de  Du- 
chenne en  un  certain  nombre  de  formes  ou  types  est  précisément 
le  résultat  des  travaux  et  des  observations  de  la  seconde  période. 

Deuxième  j)ériode,  —  Préciser  le  début  de  cette  seconde 
période  n'est  pas  très  facile  ;  elle  se  relie  à  la  précédente  par  une 
phase  intermédiaire,  durant  laquelle  la  doctrine  de  l'unité  de  la 
maladie  de  Duchenne  n'est  encore  contestée  que  timidement,  par 
un  petit  nombre  d'auteurs,  dans  des  écrits  qui  ne  fixent  pas  beau- 
coup l'attention  des  esprits?.  ^L'apparition  d'un  mémoire  d'Erb,sur 
\ii  forme  juvénile  de  l atrophie  musculaire  jyrogressive^  peut  être 
considérée  comme  marquant  la  clôture  de  cette  phase  de  transi- 
tion. C'est  à  partir  de  cette  époque  que  prend  corps  la  doctrine 
de  la  séparation  de  l'atrophie  musculaire  progressive  en  une  forme 
spinale  (type  Aran-Duchenne),  et  en  plusieurs  formes /;iyo/>a 


B  ARA^-lH■^:l[E^^K 

u^ues^mie^nue  elles  par  des  rap[>ort3  plus  ou  moins  étroits, 
encore  mal  connus.  Celte  classiGcutïon  est  devenue  la  base  de 
Tétude  des  atrophies  rausailaires  progressives;  M.  Charroi,  dans 
ne  leçon  migistralc  que  je  vous  ai  déjà  citée,  lui  a  en  quelque 
torte  donné  une  consécration  ofTicielle. 

Cette  classification  nie  servira  de  guide  dans  les  quelques  leçons 
juejevais  consacrer  aut  atrophies  musculaires  progressives.  Cela 
jUl,  il  est  bien  entendu,  une  fois  pour  loules,  que  la  Corme  d'alro- 
Aîe  musculaire  progressive  —  type  Aran-Duchenne  —  dont  nous 
pions  nous  occuper  d'abord,  n'est  autre  que  ce  que,  à  l'exemple 
'ïrh,  la  majorité  des  neuro-palhologistes  désignent  aujourd'hui 
tous  le  nom  de /"o/vHP  spinale  d'atrophie  muscuUnre  prot/rexsivp. 


•UtU! 


D^ptniTiAN.   —    Il  n'y    a  pa*    longleinp?,    la    dêtiiiiLion    ù*'. 
l'atrophie  musculaire  jirogressive  pouvail  se  résumer  dans  ces 
quelques  mots  :  Atrophie  à  marche  lente  et  progressive,  ne  frap- 
pant à  ses  débuts  qu'un  petit  nombre  de  muscles  ou  une  portion 
de  muselés,  gagnant  ensuite  en  étendue  arec  une  grande  lenteur 
et  suivant  un  mode  assez  régulier.  Atrophie  entraînant  à  sa  suite 
laur  paralysie  toujours  proportionnelle  à   la  quantité   de  subs- 
musculaire  atrophiée.  t)n  dïsail    la  même  chose    de  la 
minulion  de  l'excitabilité  électrique  des  muscles  frappés  d'alro- 
'pèie;  cette  excitabilité,  croyait-on,  s'amoindrissait  proporiion- 
itetletnent  à  la  quantité  de  fibres  contractiles  qui  succombent  à 
[atrophie.  On  admettait  que  toujours  la  réaction  de  dégénéfps- 
cence  fait  défaut  danscette  maladie;  que,  par  contre,  on  observe 
dans  ic  cours  de  l'atrophie  musculaire  progressive  le  phénomène 
coiuiu  sous  le  nom  de  contractions  fibrillaires. 
■      Mnst  formulée,  cette  définition  est  aujourd'hui  reconnue  à  la 
^Bii»!t  erronée  et  incomplète,  en  tant  qu'elle  s'applique  au  typp 
r  Xran-Duchennc  : 

r  Enno<ite.  en  ce  qu'il  parall  mainlenani  démontré  que  dans  cette 
tonne  d'atrophie  musculaire  la  réaction  de  dégénérescence  (par- 
liellf)  est  de  règle,  à  une  certaine  période  de  raffcction. 

UcoMPLËrK,  en  ce  qu'elle  passe  sous  silence  deu\  points  capitaiit 
lie  l'histoire  de  cette  maladie,  qu'on  peul  considérer  aujourd'hui 
ramrae  définitivement  acquis,  à  savoir  :  que  l'hérédité  n'intcr- 
ïîfnl  pas  d'une  façon  directe  et  habituelle  danri  l'étiolofirie  de  cette 
'onne  d'atrophie  musculaire,  et  que  celle-ci  est  en  rapport  avec 
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des  alltiralions  spinales  (stib:ilaucc  grise  des  iiornes  antûrieures). 

J'espère  vous  convaincre  de  l'exacliludii  de  ces  deux  points, 
dans  le  cours  des  prochaines  leçons. 

Mais  auparavant,  je  veux  entreprendre  l'étude  détaillée  de  la 
symptoniatologie  de  celle  première  forme  d'alrophie  musculaire 
progressive. 

Sijn'TOJivruioiiiE.  —  Je  m'occuperai  d'abord  du  symptôme 
cardinal  de  Valrophit  musculaire.  La 
première  question  à  examiner  est  de 
savoir  quels  sont  les  modes  habituels 
de  d6bul  el  d'évolution  de  latropbie. 

Lieu  et  mode  de  début  de  fatrophie 
musculaire.  —  Main.  —  Dans  le  plus 
f;rand  nombre  des  cas,ralropbio  débute 
]iar  la  main  et  se  propage  peu  à  peu  A 
d'anlres  muscles  du  membre  supérieur, 
en  suivant  une  marche  ascendante. 

A  la  main,  les  premiers  muscles 
atteints  sont,  d'après  la  plupart  des 
observateurs,  ceux  de  l'éminence  thé- 
nar,  muscles  de  la  couche  superGcielle 
d'abord,  puis  muscles  de  la  couche  pro- 
fonde. L'atrophie  df  ces  muscles,  el  priucipalemenl  celle  du  court 
adducteur  du  pouce,  se  trahit  à  première  vue  par  une  (léprcssioii 
existant  aux  lieu  el  place  de  l'éminence  susdite  ;  en  outre,  ainsi  que 
voua  pourrez  en  juger  d'après  la  figure  ci-jointe  (Og.  5);  le  pre- 
mier métacarpien  est  rapproché  du  second,  quand  la  main  se  trouve 
au  repos,  l'eu  à  peu,  à  mesure  que  l'atrophie  gagne  les  couches 
profondes  de  l'éminence  Ihénar,  le  premier  métacarpien  vient  ee 
fixer  sur  le  nrênic  {ilan  que  le  second,  au  lieu  d'ÛLre  situé  plus 
en  avant  comme  cela  se  voit  A  l'étal  normal. 

D'après  Eulenburg,  le  mode  de  début  de  l'atrophie,  que  je 
viens  d'indiquer,  n'esL  pas  tout  à  fait  exacl,  Eulenburg  prétend 
que  dans  le  plus  grand  nombre  des  cas  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, l'atrophie  envahit  d'abord  les  muscles  interosseux,  et 
parmi  ceux-ci,  le  premier  muscle  iulerosseux  externe  serait  tou- 
jours le  premier  atteint  :  »  On  peut,  dit-il,  diagnostiquer  souvent 
l'affcclion  ù  ses  premiers  débuis,  lorsqu'il  n'existe  pas  encore 
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Eue  considérable  des  interosseux,  el  parlant,  pus  de  dépres- 
sion apparente  des  espaces  iutcrosseux,  d'apiôs  lit  diminution 
tl'uptitudc  ronclionncUe  des  muscles  iuterosseux  et  particulière- 
penl  des  inlerosseus  extehies  :  Si,  par  exemple,  on  commande 
I  malade  de  tixer  le  pouce  et  les   trois  derulcrs  doigts  dans 
ibduction  et  de  mouvoir  l'index  tendu  vers  li'  bord  radial  de 
h  main,  ce  mouveiuenl  ne  s'etTectue 
li'avcc    lenteur.    Dans    le    eus    où 
BaflecLion   débute  pur  un  seul  cùié. 
t  eliamp  d'e\cursion  de  re  côté  esl 
boîns  étendu  que  du  cote  sain.  En 
n^me  temps,  on  voit  se  produire,  ù 
nlte  occasion,  des  secousses  libril- 
Eulenburg  ajoute   qu'il  a 
■toujours    vu   l'atrophie    envabîr    les 
interosseux  ;el  notamment  le  premier 
înlerosseux  externe)  avant  les  muscles 
Bdto  l'èminencc  thénar. 
^H  Quoi  qu'il  en  soit,  après  les  muscles 
^B|Hiirosfteu\  el  les  nmsdes  de  l'émi- 
^Bence  thènar,  l'aLTopliie  envahit  ceuv 
^■e  l'éminence  hy{>otbéuar. 
^r  Une  fois  les  muscles  tntcrosseux 
■      <li'Lruits  en  grande  purtîo,  les  doigts 
(ireuueut  l'attitude  connue  sous  le 
,  nw»  de  main  m  'jriffe  (Iig.6)  chaque 
s  que  In  malade  fait  des  mouve- 
Enienlâ  d'extension.    On    attache 
Ipiinde   %'aleur  diagnostique. 

Ordre  de pi-upaijatiun  dit  fatrophk-  iniisculaire.  — Avant-bras. 

~  l'uis  l'atrophie  se  propage  à  l'uvant-bras  ;  le  plus  souveut  elle 

l^tnl  d'abord   les  llécliisseurs  des  doigts,  plus  rarement  les 

I  muscles  de  la  région  [losléneure,  les  extenseurs  de  lu  main  el 

I  ^  doigts. 

Ttmpa  d'urrèl.  —  Une  fois  que  l'atrophie  u  envahi  les  muscles 

^'^  la  main  et  de  l'avant-bras  que  je  viens  d'éuumérer.  il  n'est 

I  Ht  riiru  que  la  maladie  subisse  un  temps  d'arrêt  plus  ou  moins 

I  luug.  Duchenne  meulioune  dcuv  cas  uii  celte  phase  d'arrAl  dura 

I  plusieurs  années.  A  celle  période  de  la  uialadie,  nu  m-  uonslale 


cette  altitude    spùciale  une 
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plus  lattitude  de  la  main  en  griffe  dont  je  vous  ai  parlé  ;  par  suite 
deTatrophie  des  fléchisseurs  et  des  extenseurs  de  la  main,  celle-ci 
est  tombante,  comme  sur  un  cadavre,  passé  la  période  de  rigi- 
dité. 

Par  contre,  il  existe  un  contraste  frappant  (fig.  1)  entre  la 
maigreur  des  avant-bras  et  des  mains  et  le  développement  en 
apparence  exagéré  des  bras  dont  les  muscles  sont  encore  intacts. 


1^  •         ^ 


0 

Bras.  Epaule.  —  Lorsque  ensuite  elle  poursuit  sa  marche 
envahissante  et  progressive,  Tatrophie  saute  souvent  de  Tavant- 
bras  aux  muscles  de  Tépaule.  Quand  elle  se  propage  directement 
aux  muscles  du  bras,  c'est  le  biceps  et  le  brachial  antérieur 
qui  sont  frappés  d'abord,  puis  le  deltoïde  et  cerlaim  muscles  du 
fronc^  bien  avant  le  triceps  brachial^  qui  ne  s'atrophie  que  très 
tardivement,  dans  la  grande  majorité  des  cas. 

Tronc.  —  Pour  les  muscles  du  tronc,  Duchenne,  qui  a  porté 
spécialement  son  attention  sur  ce  point,  a  donné  les  indications 
î?uivantes  sur  le  mode  habituel  d'envahissement  successif  de 
Talrophie  :  c'est  d'abord  le  trapèze,  dont  la  moitié  inférieure  dis- 
paraît, ce  qui  fait  que  le  bord  spinal  de  l'omoplate  est  plus  éloi- 
gné de  la  ligne  médiane  du  côté  malade  que  du  côté  sain.  Par 
contre,  la  portion  claviculaire  du  trapèze  est  presque  toujours 
Vullimumnioriens  de  tous  les  muscles  du  tronc  et  du  cou.  Puis 
l'atrophie  envahit  successivement  les  pectoraux,  les  grands  dor- 
saux, les  rhomboïdes,  les  angulaires  des  omoplates,  les  extenseurs 


et  les  fléchisseurs  de  ia  léto,  les  sacro-spinaux  cl  les  muscles  de 
rabdoinen  ;  bien  entendu,  elle  mel  des  années  à  se  propager  à 
f  tous  CCS  groupes  de  muscles. 

Ine  fois  que  l'alropliie  a  étendu  si  loin  ses  ravages,  elle  peut 
[envahir  les  muscles  de  la  respiration  et  de  la  déglutition  ;  de  là 
EjësuUeront  des  accidents  graves  dont  vous  devinez  facilenieoL  la 


iMture  et  qui  peuvent  amener  le  dénouement  fatal  par  asphyxie. 

Membres  inférieurs.  —  D'autres  fois,  l'atrophie  poursuit  lente- 

Bient  sa  marche  envahissante  vers  les  membres  inférieurs,  fié- 

âiisseurs  du  pied  sur  la  jambe,  fléchisseurs  de  la  cuisse  sur  le 

bttssiii. 

Tel  est,  je  vous  le  répète,  l'ordre  suivaat  lequel  l'atrophie  se 

ropage  dans  le  plus  grand  nombre  des  cas. 

Début  de  l'atrophie  par  les  membres  inférieurs.  —  Vous  lirez 

issi,  dans  les  traités  didactiques,  que  parfois,  mais  beaucoup  plus 

llvenienl,  l'atrophie  débute  par  tes  membres  inférieurs,  et  que 

eela  se  voit  surtout  chez  les  enfants.  Le  fait  n'avait  pas  échappé 
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à  Duclionne;  ce  sagacc  observaleur  a  consacré  à  ce  mode  de 
début  de  l'atrophie  rauseuhiire  progressive  un  cliapîlrc  spécial. 
sous  le  titre  de  i'  Symplomatologie  delatrophie  museulaire  pro- 
gressive de  fenfaiice  ".  Or  retenez  bien  ceci  :  des  Tails  qiie 
je  vous  signalerai  plus  loin  fourniront  la  preuve  que  l'envabisse- 
raenl  par  les  membres  inférieurs  n'est  pas  spécial  au  jeune  igc. 
qu'il  s'observe  également  chez  l'adulte.  De  phis,  d'après  Duchenne. 
qui  fondait  celle  aflimiation  sur  l'observation  de  plus  de  vingt 
malades,  l'atrophie  musculaire  progressive  qui  débute  chez  les 
enfants  par  les  membres  inférieurs  se  distingue  de  l'atropbie 
musculaire  progressive  avec  même  localisation  chci!  l'adulte,  par 
ce  caractère  propre  ;  •<  de  débuter,  plusieurs  années  avant  d'envahir 
les  muscles  des  membres  supérieurs  et  du  tronc,  par  certains  mus- 
cles de  la  face  à  laquelle  elle  donne  une  physionomie  particulière.  » 

Duchenne  avait  signalé  cet  envahissement  des  muscles  de  la 
face  comme  un  signe  prémonitoire  de  l'extension  plus  ou  moins 
prochaine  de  l'atropbie  aux  muscles  des  membres  supérieurs  et 
du  tronc.  Des  recherches  récentes  de  MM.  Landouîjy  et  Déjé- 
rine  nous  ont  appris  que  ce  mode  de  début  par  les  membres 
inférieurs  et  les  muscles  de  la  face,  et  dans  le  jeune  ùge,  se  rap- 
porte à  un  t///ie  d'alrophie  niHscuiaire  progressive  qu'il  y  a  Heu 
de  distraire  du  type  Aran -Duchenne.  Nous  consacrerons  à  l'étude 
de  ce  type  une  leçon  spéciale.  Pour  l'instant,  je  me  borne  à  vous 
faire  remarquer,  en  tenant  compte  de  l'existence  de  ce  type  aou- 
veau,  que  les  observations  d'atrophie  musculaire  progressive  du 
type  Aran-Duchenne,  à  débul  insolite  par  les  membres  inférieurs, 
doivent  se  réduire  il  un  nombre  infime. 

Di'-but  par  le  tronc.  ~~  Un  troisième  mode  de  début  et  de  pro- 
pagation de  l'atrophie,  très  rare  également,  est  celui  oîi  la  mala- 
die se  manifeste  d'abord  au  tronc.  Quand  il  en  est  ainsi,  ce  sont 
généralement  les  muscles  condamnés  à  un  excès  de  travail,  du 
fait  des  occupations  professionnelles,  qui  payent  le  premier  tribut  à 
l'atrophie.  Je  vous  en  citerai  des  exemples  au  chapitre  de  l'étiolo- 
gie.  L'atrophie  musculaire,  dans  ces  faits,  a  débuté  par  les  muscles 
saa'o-spiiutux,  ou  par  les  muscles  péri-scapulaires,  ou  par  les 
grands  dorsaux  et  \g?,  pectoraux. 

On  se  préoccupait  autrefois  de  connaître  la  fréquence  relative  de 
ces  différents  modes  de  début.  Friedreich,  entre  autres,  avait 
dressé  une  statistique  dans  ce  but.  Sur  un  ensemble  de  146  cas 
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irophic  musculaire  progressive,  il  en  a  relevé  111  oti  la  mala- 
die avait  débuté  par  les  mpmbres  supérieurs,  27  avec  début  par 
les  nioinbreii  inférieurs,  et  8  rteulemcnl  où  l'atrophie  s'était  rnou- 
trée  d'abord  aux  muscles  du  tronc. 

Or.  vous  devez  le  comprendre  sans  peine,  oos  chiffres  ont  perdu 
la  signification  qu'ils  pouvaient  avoir  à  l'époque  {il  y  a  de  cela 
12  ans)  où  parut  lo  mémoire  de  Frîedreidi.  Cet  auteur  ne  pouvait 
pas  tenir  compte  des  différents  types  Tamiliauv  d'atrophie  muscu- 
laire que.  depuis  lors,  on  a  distrait  de  la  maladie  d'Aran-Uuchenne. 
l'anni  ces  types,  il  en  est  un  ou  l'atrophie  débute  habituellement 
par  les  membres,  inférieurs  je  vous  en  ai  dit  quelques  mots  à 
l'instant.  H  en  est  deux  autres,  lijpe  scapulo-hitméial  ou  forme 
juvéniie  dEi'b,  et  tjfpfi  facio-scapulo-htiméral  de  Landonzy  fit 
Dejérine,  où  l'atrophie  débute  par  les  muscles  de  la  ceinture 
scapulaire. 

Eliminez  de  la  statistique  de  Friedreich  les  observations  qui  se 
ratlacbont  à  ces  types  familiaux,  et  voys  serez  amenés  à  conclure  ; 
Que  dans  la  très  grande  majoi-ité  des  cas,  l'atrophie  muscti/aire 
pro^essife,  type  Ah*n-Di'che>se,  débute  par  [es  petits  muscles  de 
/«  main,  que  les  attires  modes  de  début  sont  exceptionnels. 

Je  crois  devoir  insister  sur  ce  que  parmi  ces  autres  modes  de 
début,  il  en  est  un,  début  par  les  muscles  de  l'épaule,  dont  l'exis- 
tence est  relativement  plus  fréquente  que  les  autres.  C'est  celui 
qu'on  rencontre  dans  la  mod-;ilité  clinique  de  la  maladie  d'Aran- 
Ducheane,  que  Vulpian  a  décrite  sous  le  nom  de  ti/pe  sctiptdo- 
baméraL  11  s'agit  bien  lÂ  d'une  variante  de  la  maladie  d'Aran- 
Ducheiine,  de  l'atrophie  musculaire  progressive  spinale,  myélo- 
pathique.  En  effet,  dans  les  observations  que  Vulpian  rattachait  à 
son  type  scapulu-huméral,  on  avait  constaté  des  tremblements 
fibrillaires,  mnsi  que  la  réaction  de  dégénérescence  ;  de  plus,  la 
maladie  ne  revêtait  pas  le  caractère  taïuilial.  Enfin,  dans  une  de 
ces  observations  publiées  par  MM.  Pierret  et  Troisier  {Archives 
de  Physiologie,  187o,  p.  2t)),  on  a  trouvé,  ù  l'autopsie,  les  mêmes 
altérations  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures,  que 
celles  que  je  vous  décrirai  k  propos  de  l'auatomie  patliologiquo 
de  la  maladie  d'Aran-Duchenne.  Je  reviendrai  sur  cette  question 
de  l'existence  d'une  forme  scapulo- humé  raie  d'atrophie  muscu- 
laire progressive  mip'lopalhiqufi,  quand  je  vous  exposerai  le  dia- 
piiisljr  différentiel  de  la  forme  junévile  d'Erb  ou  lype  scapulo- 
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humerai  familial  et  mi/opalhiq'iif,  qu'il  ne  faut  pas  confondre 
avec  la  forme  prOcédcnle. 

Je  passe  maiiiLcnant  aux  autres  signes  et  symptômes  de  la  ma- 
ladie. 

Modifications  de  la  cotUractiUté  électriijue  des  muscles.  —  Con- 
tractililé  étectro-favadifjue.  —  Un  point  capital  â  relever  dans  la 
symptoraalologio  de  l'aLrophie  musculaire  ppogrussive,  et  qui  avait 
déjà  ôtii  mis  en  lumière  p:ip  les  recliercliea  do  Duclienno,  c'est  que 
la  coiUraelililë  éleclro-faradique  des  muscles  envahis  par  l'atro- 
phie est  normale.  l\  faut,  toutefois,  bien  nous  entendre  sur  la 
valeur  des  mots  que  je  viens  do  prononcer.  Dans  un  cas  d'atro- 
phie musculaire  progressive,  vous  cxploreiî,  avec  un  appareil  d'in- 
duction, les  muscles,  aune  époque  oùccux-cisont  âpeine  envahis 
par  un  commencement  d'atrapliie.  Vous  constatez  que  le  muscle 
excité  répond  par  des  contractions  bien  nettes,  à  des  intensités  de 
courant  qui  ne  dépassent  pas  celles  qu'on  a  coutume  d'employer 
dans  tes  circonstances  normales.  Si  ensuite  vous  explorez  des 
muscles  où  l'atrophie  est  déjà  parvenue  â  un  degré  plus  avancé, 
vous  conslalez  qu'avec  ces  mêmes  intensités  de  courant,  les  con- 
tractions sont  faibles  en  certains  points,  ou  font  même  complft- 
tement  défaut.  C'est  que,  au  fur  et  à  mesure  des  progrès  de  l'atro- 
phie, un  certain  nombre  de  fibres  musculaires  sont  détruites, 
et  là  où  il  n'y  a  plus  de  tissu  contractile,  il  ne  saurait  plus  y 
avoir  de  contractions.  Donc,  à  mesure  que  la  substance  contractile 
d'un  muscle  est  détruite  par  les  progrès  de  l'atrophie,  la  contrac- 
tililé  faradique  de  ce  muscle  diminue  parallèlement,  et  cette 
diminution  peut  aller  jusqu'à  l'abolilion  complète.  Comme  d'ail- 
leurs l'atrophie  musculaire  progresse  très  lentement,  la  dimi- 
nution de  l'excitabilité  électro-faradique  est  égnlenient  très  lente 
à  se  manifester  et  à  s'accentuer.  Mais  ce  que  je  dis  là,  de  la  dimi- 
nution de  l'excitabilité  faradique,  doit  s'entendre  d'un  muscle  con- 
sidéré en  bloc.  Quand  on  considère  isolement  les  différents 
faisceaux  de  ce  même  muscle  envahi  par  l'atrophie,  on  constate 
que  si  quelques-uns  ne  répondent  plus  aux  excitations  du  courant 
faradique,  d'autres  répondent  par  des  contractions  énergiques,  et 
cela,  quand  on  explore  un  muscle  déjà  considérablement  réduit  dans 
son  volume. 

La  comiaissance  do  ce  fait  a  une  très  grande  importance  au 
point  de  vue  du  diagnostic  du  siège  et  du  degré  de  l'atrophie 
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musculaire.  Eu  effcl,  dans  cerlaines  régions  du  corps,  il  n'esl  pas 
loiijours  facile  de  deviner  on  de  lire  en  quelque  sorte  d  travers 
la  peau,  l'atropiiie  de  tels  ou  tels  muscles,  soit  à  cause  de  leur 
eitualion  profonde,  soit  parce  que  des  faisceaux  musculaires,  res- 
tés iulacls  en  nombre  suffisant,  suppléent  les  faisceaux  atrophiés 
dans  leurs  foDclions.  Cependant  le  malade  vous  met  sur  la  piste 
lie  cette  atrophie  latente,  en  signalant  la  fatigue  précoce  ou  la 
gène  qu'il  éprouve  ù  l'occasion  de  certains  mouvements.  Vous 
explorez  avec  le  courant  d'induction  les  muscles  qui  entrent  en 
jeu  dans  la  production  de  ces  mouvements,  et  vous  constatez 
qu'une  portion  plus  ou  moins  considérable  de  leur  masse  ne  répond 
plus  aux  excitations  faradiques.  Vous  mettez  ainsi  l'atrophie  en 
tvïdence  lu  où  elle  écluippait  à  la  simple  insiiection.  Je  reviendrai 
sur  ces  faits,  à  l'occasion  du  diagnostic. 

Je  dois  ajouter  que  certains  auteurs  ont  publié  des  cas  d'atro- 
phie musculaire  progressive  où,  au  début  de  l'alfection,  il  parait 
y  avoir  eu  e.ca*jéraliou  de  l'enitahililé  faradique  dis  iniiscles. 
Faul-U  invoquer,  à  propos  de  ces  faits,  des  erreurs  d'observation, 
un  faire  intervenir  l'interprétation  donnée  par  Friedreich  et 
consistant  à  dire  qu'il  peut,  daus  certains  cas,  exister  au  début 
de  l'atrophie  musculaire  progrcs!«ive  une  exagéralion  passagère 
de  rexcitabilité  électrique  des  muscles,  attribuahle  à  une  irrita- 
lion  inihunmatoire  des  terminaisons  nerveuses  intra-musculaires? 
C'est  une  question  dinicile  à  résoudre. 

CoHlyaclilité  t'iectro-t/aivauiffite.  —  Rèacùon  de  dt'f/énéres- 
tence.  —  Jusqu'à  il  y  a  une  dizaine  d'années,  alors  que  l'on  con- 
fondait, sous  cette  dénomination  commune  d'atrophie  musculaire 
progressive,  des  types  variés  que  l'on  s'accorde  aujourd'hui  à 
distinguer  les  uns  des  autres,  on  admettait  couramment  que 
les  résultats  fournis  par  V exploration  gatvaiii<]w:  des  muscles 
'étaient,  à  peu  de  chose  près,  les  mêmes  que  ceux  fournis  par 
l'exploration  faradique.  C'est  ainsi  que  les  choses  étaient  textuel- 
Ismenl  présentées  dans  la  seconde  édition  du  Traité  des  Maladies 
du  tyaléme  nerceiu:  (iu  :  Compendium  de  Ziemssen)  d'Eulenburg, 
Un  pathologiste  très  compétent  en  matière  d'éiectro-diagnostic. 
La  conlraclilité  galvanique  des  muscles  frappés  diminue  lente- 
ment, était-il  dit,  et  proportionnellement  aux  progrès  de  l'atro- 
phie. Eulenburg  ajoutait  seulement  que  lorsque,  pour  exciter 
les  muscles  en  voie  d'atrophie,  on  emploie  des  courants  très 
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inlcnscs  (jusqu'à  60  (Méments  Siemens),  on  obtient  des  conlrac- 
tions  plus  durables  qu'avec  un  courant,  faradique  de  très  forle 
intensité.  Il  ajoutait  qu'il  arrive  aussi  que  les  contractions  appa- 
raissent seulement  lors  d'une  interversion  du  courant  galvanique: 
Eidenburg  attribuait  i\  celte  notion  une  (certaine  valeur  pronos- 
tique. Il  en  résultait,  en  elTel,  que  pour  se  prononcer  sur  la  perle 
complète  de  la  conlraclilité  d'un  muscle,  il  ne  faut  pas  s'en  rap- 
porter aux  seuls  résullats  de  l'exploration  faradique  :  il  faut,  nu 
besoin,  recourir  conjointement  à  l'exploration  galvanique,  pralî- 
quoe  avec  des  intensités  de  coumnl  suffisamment  grandes. 

Ainsi  présentées,  les  choses  sont  inexactes.  Depuis  certaines 
observations  faites  par  Erb,  on  admet  que  dans  la  forme  d'atro- 
phie musculaire  progressive,  qui  répond  aux  caractères  du  type 
Aran-Duchenne,  Vejtitabi/ilf'  galvanique  des  muscles  subit  des 
modi/icatiom  quanlilatives  et  qualitatives,  souvent  très  difficiles 
i\  mettre  en  évidence.  D'après  Erb,  ces  modifications,  rapprochées 
des  résultats  de  l'cApIoration  faradique  des  muscles  et  de  l'exa- 
men galvanique  et  faradique  de  leurs  nerfs,  autorisent  cette  con- 
clusion :  que  dans  la  forme  d'atrophie  musculaire  pror/ressire, 
désignée  aujourd'hui  sous  le  nom  de  ti/pe  Aran-Duehenne.  on 
constate,  ù  une  certaine  période  du  processus  atrophiant,  Vexis- 
lerice  de  la  féarlion  de  dèqénérescence  dite  partielle. 

Il  s'agit  là  d'un  des  caractères  cliniques  sur  lesquels  on  s'est 
appuyé,  pour  affirmer  l'origine  spinale  de  la  forme  d'atrophie 
musculaire  progressive,  connue  sous  le  nom  de  type  Arun- 
Duchenne.  C'est  en  môme  temps  un  des  caractères  cliniques  sur 
lesquels  on  s'appuie,  de  nos  jours,  pour  établir  le  diagnostic  dif- 
férentiel entre  ce  type  d'atrophie  musculaire  progressive  et  ceux 
que  nous  étudierons  dans  la  suite.  Je  considère  dès  lors  comme 
indispensable  de  vous  exposer  ce  point  spécial  avec  quelqpj&s 
détails. 

Je  vous  disais  que  dans  les  cas  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive qui  se  rapportent  au  type  Aran-Duchenne,  il  est  dérègle, 
d'après  Erb  et  d'autres  neuro-pathologistes,  que  l'on  constate, 
à  USE  cKiiT.vi»!:  l'i^nioDK  DU  i-RoctssL's  ATiiopiiiAflT,  l'eusemble  des 
modifications  de  l'excitabilité  électrique  du  muscle  et  du  nerf, 
qui  cunsliluent  la  réaction  de  déijéni^rescencc  partielle.  A  l'appui 
de  cette  règle,  on  a  invoqué  les  constatations  faites  : 

1"  Par  Ehb,  dans  six  cas  d'atrophie  umsculaire  qui  réalisaient 
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tons  les  caracU'r''Siiu  lypn  Aian-DiidiPiinc,  obsorvalions  publiées 
par  M.  Vierordt  (jeiine)  ; 

2"  Par  Ehb,  également,  tlan;!  (1eu\  ras  (l'atroptiie  du  mOme  type, 
dont  la  relation  a  éié  publiée  par  M.  Gunllicr; 

.1'  Par  Renvk,  qui  avant  dp  connaître  les  observations  iI'Erh, 
avait  signait^  la  ri^aclinn  de  dégiltn^Trseenrp  rointne  un  phi'-nn- 
m^ne  étranger  à  la  symptomatologii-  de  l'.ilropiiit'  musciilHin- 
progressive  : 

4*  Par  LniEiuTZ,  un  èli'-vc  de  Bernardl. 

Erb  soutient  que  si  «raulrr?  nbsrrvateurs  prétendent  avoir  cber- 
ch'-  If  phénomène  sans  le  df^couvrir,  c'est  sans  donte  ponr 
l'une  de  ces  dcu\  raisons  :  ou  bien  ces  obsei-vateurs  ont  commis 
une  méiiri:";,  en  rapportant  â  la  maladie  d'Aran-Duchenne  un  cas 
d'atrophîp  musculaire  progressive,  qui  rentrait  dans  un  des  Ij-pes 
nouvellement  créés;  on.  ayant -allaire  au  type  Aran-Duchenne,  ils 
n'cmt  pas  sn  mettre  en  évidence  le  phénomène  de  la  réaction  de 
dégénf^reseenee  partielle,  faute  d"y  avoir  mis  l'attenlinn  et  l'expé- 
riwnce  voulues.  Car  cette  reeherclie  est,  au  dire  d'Erb,  des  plus 
dtWicales  el  des  plus  difficiles;  elle  exige,  en  outre,  beaucoup  de 
palioDcc.  Il  faut,  pour  découvrir  le  phénomène,  examiner  les 
muscles  à  point.  Voici  les  renseignements  qu'Ërb  a  donnés  à  ce 
sujet. 

Circonstances  dans  lesquelles  se  manifeste  lu  réticlion  de  dégé- 
nérescence. Lorsque,  avec  le  courant  galvanique,  on  evplore  des 
muscles  encore  \w\i  atrophiés,  on  ne  constate  pas  de  luodïfica- 
lioas  appréciables  de  leur  réaction  électrique. 

Lorsque  l'exploration  porte  sur  des  muscles  dont  un  assez  grand 
nombre  de  Obres  sout  déjà  en  voie  d'atrophie,  on  constate  des 
modifications  qualilativos  de  la  réaction  électrique,  que  l'on  peut 
considérer  comme  étant  l'expression  d'une  réaction  de  dégéné- 
rescence mal  dessinée. 

Lorsque,  à  une  période  plus  avancée  du  processus,  les  faisceaux 
musculaires  intacts  sont  déjà  entremêlés  d'un  nombre  relative- 
ment considérable  de  libres  en  état  de  complète  atrophie,  on 
constate  un  simple  alTaiblisseraent  de  l'excitabilité  galvanique, 
sans  modifications  qualitatives. 

Enfin,  quand  le  nombre  des  fibres  dégénérées  —  mais  non 
encore  complètement  atrophiées  —  l'emporte  sensiblement  sur 
le  nombre  des  fibres  restées  saines,  on  csl  à  même  de  constater 
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le  phénomène  de  la  réaction  de  dégénérescence  parlielle,  tpii 
pcul,  à  un  moment  donné,  faire  place  au  phénomène  de  la  rOac- 
lion  de  dégénérescence  complète.  Il  faut,  pour  cela,  que  l'cvcila- 
lion  électrique  s'exerce  sur  un  muscle  donl  la  plupart  des  fibres 
sont  en  état  de  simple  dégénérescence,  de  telle  sorte  que  tOiile 
ta  substance  contractile  de  ces  fibres  est  altérée,  mais  sans  élrc 
détruite.  Puis,  au  fur  el  à  mesure  que  l'atrophie  s'empare  d'un 
plus  grand  nombre  de  libres,  l'excitabilîlé  galvanique  du  muscle 
va  en  diminuant,  par  la  raison  bien  simple  que  la  quantité  de 
substance  contractile  susceptible  de  réagir  contre  les  excitations 
électriques  va  elle-même  en  diminuant. 

Ces  quelques  mots  vous  lerout  compreuîlre  de  quelles  difficul- 
tés est  entourée  celle  recherche,  qui  est  pourtant  d'une  impor- 
tance majeure;  —  vous  devez  comprendre  aussi  que  ces  difficul- 
tés, vous  apprendrez  à  les  résoudre  par  la  pratique,  bien  raieuv 
■que  par  tous  les  rcnseigneuienls  que  je  pourrais  vous  donner  à 
cet  égard. 

Modifications  de  Cexcilahilité  électrique  des  nerfs.  —  L'r^\cita- 
bililé  galvanique  des  troncs  nerVeux  qui  animent  les  nmscles  en 
voie  d'atrophie  reste  longtemps  conservée.  A  une  période  avan- 
cée de  l'atropliie  d'un  muscle  ou  d'un  même  groupe  de  muscles, 
on  la  trouve  plus  ou  moins  diminuée.  Ce  résultat  serait  dû,  d'après 
Kulcnburg,  â  une  dégénérescence  des  ramifications  terminales, 
inlni-nmsculaircs,  du  nerf  exploré,  dégénérescence  conséculive 
aux  altérations  du  tissu  musculaire. 

Rosenlhal  a  prétendu  que  dans  les  cas  d'atrophie  musculaire 
progressive,  l'excilabililé  électrique  des  troncs  nerveux,  intacte 
dans  le  bout  central  d'un  tronc  nerveux,  était  diminuée  ou  abolie 
dans  les  portions  du  nerf  situées  plus  prés  de  la  périphérie. 

Enfin,  Â  une  période  avancée  de  l'affection,  il  peut  arriver 
aussi  que  l'on  constate  des  modiOcalioiis  quatilalives  de  l'excitabi- 
lité galvanique  des  muscles  atropines  ;  mais  la  connaissance  de  ces 
détails  n'u  qu'une  importance  secondaire  pour  le  clinicien. 

,  Troubles  de  la  molililé.  Diminution  de  la  force  motrice,  —  J'ai 
déjà  insisté  sur  ce  point  capital  que  l'atrophie  musculaire,  dans 
la  maladie  d'.Vran-Duchenne,  entraîne  comme  conséquence  une 
diminution  de  la  force  motrice,  proportionnelle  au  degré  de  l'alro- 
|ihie,  La  paralysie  est  une  conséquence  de  l'alropUie  uiusculmre, 
el  toujours  elle  se  montre  après  c  'Ile-ci.  Bien  p!u^.  elle  peut  n'élre 
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iitparenle,  lorsque  déjà  iHlropliîo  muscutaîre  a  fail  des  ravages 
considé  rallies. 

Contraflions  fUn-illairen.  —  Il  osl  de  règle,  dans  la  maladie 
d'Aran-Duclieime,  que  des  contraclioiii  fibrillahes  précèdent  el 
aimoncenl  l'alrophie  dans  les  muscles  menacés.  On  voit  alors,  h 
Iravers  la  peau  du  malade,  des  fibres  musculmres  exécuter  des 
mouvements  vibratoires  de  haut  en  bas,  semblables  au\  oscilla- 
tionsde  cordes  élastiques  fivées  A  leurs  deux  bouts,  et  qu'on  pin- 
cerait de  façon  à  les  faire  vibrer  dans  un  plan  vertical. 

Ces  mouvements  vibratoires  ont  une  durée  très  courte,  mais  se 
succèdent  â  des  intervalles  très  rapprochés.  Vous  ne  serez  jamais 
longs  Â  les  découvrir  sur  un  malade  alteiut  de  iiette  forme  d'atvn- 
pliic  musculaire  progressive  ;  bien  entendu,  le  malade  devra  être 
examiné,  dépouillé  de  ses  vêlements. 

Il  ne  faut  pas  d'ailleur*  attribuer  à  ce  phénomène  une  valeur 
pathognomoniquo  ;  on  le  rencontre  dans  des  étals  pathologiques 
autres  que  l'alrophie  musculaire  progressive,  dans  la  simple  neu- 
rasthénie, par  exemple. 

On  observe  encore,  dans  le  cas  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive, des  phénomènes  intéressants  à  signaler,  et  qui  sont  en  rap- 
port avec  un  trouble  de  la  molilité. 

Contraction  diplèijique.  —  Sous  ce  nom,  Remak  le  premier  a. 
signalé  un  phénomène  très  curieux,  qui  consiste  en  ceci,  que  l'on 
peut  développer  des  contractions  dans  les  muscles  des  membres 
supérieurs  atteints  par  l'atrophie,  lorsqu'on  applique  le  pôle 
négatif  d'une  pile  au-dessous  du  la  cinquième  vertèbre  cervicale, 
et  le  pùlo  positif  au  niveau  d'une  zone  irritable  située  â  la 
hauteur  de  l'espace  qui  s'étend  de  la  première  à  la  cinquième 
vorlèbre  cervicale,  de  préférence  dans  la  fossette  carolidieune, 
dans  le  triangle  compris  entre  le  ma\ithire  inférieur  et  le 
pavillon  de  l'oreille.  Dans  le  cours  des  recherches  qui  lui 
anl  fait  découvrir  ce  phénomène,  Remak  a  constaté  que  lorsque 
II-  pùlo  positif  était  appliqué  sur  la  ligne  niédijme  du  rachis,  les 
contractions  se  produisaient  dans  les  deu.\  membres  supérieurs. 
Lorsque,  au  contraire,  le  pôle  positifétiiit  appliqué  eu  dehors  de 
la  ligne  médiane,  on  voyait  se  contracter  les  (uuscles  du  membre 
su;iérieur  du  Colé  opposé.  D'après  Kemak,  il  s'agirait  là  de  con- 
tractions réflexes,  ducs  A  une  exuitalion  du  ganglion  supérieur  du 
grand  sympathique.  Erb,  Drissen  on!  réussi  â  produire  des  con- 
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IraL-lions  diplégîques  dans  des  cas  d'atrophie  iiiusculuire  progres- 
sive; Kicbor  et  Bcnedikt  ont  échoué. 

PatiHO-spasme.  — Cn  compatriote  de  Remak,  Vaetcr,  a  décou- 
vert et  signalé,  sous  le  uom  àe  pul/iia-spasmc,  un  autre  phéno- 
mène curieux  qu'on  rencontra  dans  les  cas  d'atrophie  luusculoire 
progressive.  11  s'agit  d'une  sorte  d'agiUitlou  de  la  main,  qui  se 
produit  lorsqu'on  excite  les  muscles  du  membre  supérieur  par 
le  courant  faradique  ou  galvanique.  Dans  le  premier  cas  (exci- 
tation farudique),  le  phénomfsne  t^e  produit  uu  moment  de  l'inLer- 
ruplion  du  courant;  dans  le  second  eus  (excilutîon  galvanique), 
c'est  au  moment  où  0»  interrompt  le  courant  par  le  pôle  positif. 

Troubles  de  la  sensibilité.  —  Dans  les  premières  descriptions 
qui  ont  été  données  de  l'atrophie  umsculaire  progressive,  il  élail 
dit  que  les  troubles  de  la  sensibilité  Tout  toujours  dèfauldans  cette 
liiiiladie.  Duchenue  a  chercbé,  plus  lard,  à  démontrer  l'inexactj- 
lude  de  cette  assertion;  dans  un  bon  tiers  des  cas,  il  avait  trouvé 
la  sensibilité  Électro-musculaire  et  la  sensibilité  cutanée  plus  ou 
moins  alluiblius.  i<  Cette  anesthésie  est  quelquefois  si  grande, 
écrivait-il  dans  son  Tiaité  de  l'Eleclrisalion  localisée,  que  les 
malades  ne  perçoivent  ni  les  excilalious  iaradiqucs  les  plus  fortes 
ni  l'action  du  feu.  J'en  ai  vu  qui  s'étaient  laissé  brûler  profondé- 
ment les  parties  aneslhésiées  parce  qu'ils  n'avaient  pas  perçu 
l'action  des  corps  incandescents  et  qu'ils  n'avaient  pas  été  prévenus 
par  lu  vue  que  ces  parties  se  trouvaient  en  contact  avec  eux. 
Cotte  aneslhésie  s'observe,  en  génémi,  au  membre  supérieur  et 
vu  en  diminuant  de  la  main  à  l'épaule.  Quelquefois,  cependant, 
elle  se  montre  irrégulièrement  et  n'est  pas  toujours  en  raison 
directe  du  degré  de  l'alrophie.  .\insi  je  l'ai  vue  limitée  û  une 
région  du  tronc  ou  de  l'épaule;  d'autres  fois,  elle  était  complète 
dans  tout  le  membre  supérieur  droit,  tandis  qu'elle  était  faible 
dans  lu  membre  opposé,  qui  élail  lependunl  beaucoup  moins 
atrophié.  Cette  aneslhésie  musculaire  el  LUlanée  n'esl  survenue, 
en  général,  que  chez  des  alrophîques  qui  avaient  éprouvé  dans 
CCS  régions  des  douleurs  que  Ton  avait  altribuéos  à  une  influcnec 
rhumatismale.  » 

D'après  Eulenburg,  dans  la  plupart  des  cas  d'atrophie  muscu- 
laire progressive,  la  ^sensibilité  ne  présente  pas  de  modiQcations 
appréciables.  Par  contre,  ajoute  cet  auteur,  dans  d'autres  cas. 
l'atrophie  musculaire  est  précédée  ou  accompagnée  de  douleur* 
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ftaroxtjxHquex,  qui  siègent,  soit  dans  les  muscles  frappés,  soit  le 
plus  souvent  sur  le  trujet  des  nerfs  «jui  fournissent  à  ces  muscles. 
Lorsque  les  douleurs  siègent  dans  les  muscles  atrophiés,  elles 
sont  réveillées  par  les  mouvements  actifs  et  passifs  qui  raeltent 
CD  jeu  les  muscles  menacés  d'atrophie  ou  déjà  atrophiés. 

Je  vous  disais  à  l'instant  que,  d'après  Diiclienne,  la  sensibilité 
irlcclro-musculaire  est  diminuée;  il  arrive  aussi  que  l'inverse  ait 
lieu,  comme  je  l'ai  menlîoimé  plus  haut,  mais  la  chose  est  rare. 

On  a  eucore  signale  des  cas  où  l'atrophie  a  été  précédée  par 
une  sensation  de  froid  dans  les  masses  musculaires  menacées 
d'atrophie,  avec  ou  sans  diminution  de  la  sensibilité  thermique. 
Euli-aburg  prétend  que  VanexUicsie  est  rare  et  qu'elle  se  localise 
(te  {iréférence  aux  e.\Lréraitéa  des  doigts.  Moins  rares  seraient  les 
phéitomènfix  de  puieslhhie,  fourmillements,  sensation  d'engoué 
iltiiseuieut  et  de  froid  aux  extrémités  des  mains.  EnQn,  on  peut 
observer  des  points  douloureux  le  long  du  rachis,  lesquels  ne  cor- 
rcspondeut  pas  toujours  â  la  distribution  de  l'atrophie. 

Je  dots  ajouter  que  les  premières  descriptions  de  l'atrophie 
musculaire,  dans  lesquelles  on  notait,  expressément,  que  les 
iroubles  de  la  sensibilité  taisaient  défaut,  répondent  à  la  réalité 
des  choses,  Si,  plus  tard,  Duchennc  (de  Boulogne)  et  d'autres 
auteurs  uni  modifié  leur  opinion  â  cet  égard,  c'est  qu'ils  ont 
observé  des  cas  qui  n'éUiient  plus  l'atrophie  musculaire  type. 
Je  vous  lerai  remarquer  d'ailleurs  :  1"  qu'à  cette  époque,  les 
roniivs  familiales  n'étaient  jwiut  encore  décrites;  2' que  les  ca- 
ractères cliniques  de  l'hystérie,  surtout  pour  ce  qui  concerne  les 
ancsthésîes,  n'étaient  pas  étudiés;  3"  qu'enhn,  on  ne  connaissait 
pas  lu  syringo-myélie.  Or,  l'adjonction  de  l'anesthésie  hystérique 
a  Tatrophie  musculaire  progressive,  soit  chez  la  femme,  soit  chez 
l'homme,  explique  bien  les  particularités  des  observations  de 
Ducbcnne.  auxquelles  je  viens  de  faire  allusion;  et  l'hystérie 
sv  rencontre  fréquemment,  surtout  dans  les  formes  familiales  de 
l'atrophie  musculaire.  De  plus,  la  syriugo-myéUe,  maladie  dans 
laquelle  l'atrophie  nmsculaire  lient  une  place  prépondérante,  a 
clé,  certainement,  bien  des  fois  confondue  avec  la  véritable  atro- 
phie musculaire,  la  forme  spinale.  J'y  reviendrai  à  propos  du  dia- 
gnostic différentiel;  mais  je  veux  vous  faire  remarquer,  dès 
iiiiunlenanl,  que  les  troubles  de  la  sensibilité,  douleurs  vives, 
lancinantes,  ete.,  ainsi  que  les  aneslliésics  partielles,  avec  ou 
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sans  rapport  nvec   le   do^ré  el  te  siège   do   l'atropliic  muscu- 
laire, sonl  de  rf-gle  dans  la  syringo-myélie. 

Marche,  dur/'e,  terminaison.  —  Je  vous  ai  déjà  indiqué  l'ordre 
suivant  lequel  évolue  i'alropliie  musculaire  dans  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne,  je  n'ai  pas  à  revenir  sur  ce  point.  Je  vous  rappelle 
seulement  que  la  maladie  traverse  assez  souvent  des  phases 
d'arrôt,  dont  la  durée  se  ehiffre  par  plusieurs  mois  el  môme  par 
plusieurs  années.  C'estdireque  la  durée  totale  delà  maladie/)'"*/; 


ellc-ménie  Ôtre  très  longue.  Mais  il  est  loin  d'en  ôtro  toujours 
ainsi,  et  il  faut  ijue  vous  sachiez  que,  de  toutes  les  formes  d'atro 
pliie  musculaire  progressive,  c'est  le  type  Aran-Duclienne,  qui, 
d'une  façon  générale,  présente  la  durée  la  pluscourle.  C'est  ainsi 
que  déjà  Duchenae  avait  reUilê  un  cas  qui  se  termina  par  la  morl 
en  moins  de  deuv  ans,  et  il  ne  manque  pas,  dans  la  science, 
d'observations  pouvant  ^tre  rapprochées  de  ce  fait.  Celle  rapidité 
relative  d'évolution  est  encore  un  caraclère  dislinclif  de  la  ma- 
ladie d'Aran-Duchenne. 

La  maladie  ne  se  termine  pas  forcément  par  la  morl.  comme 
pourrait  le  faire  eroirt'  l'épithèle  de  progressive.  On  connall  des 
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faits  OU  une  atrophie  musculaire  progressive,  du  type  Aran-Du- 
cbenne,  attaquée  à  temps  et  par  des  moyens  efficaces,  a  pu  être 
enrayée  dans  sa  marche,  d'une  façon  définitive.  Mais  ces  faits- 
là  sont  exceptionnels.  Tôt  ou  tard  Tatrophie  musculaire  progres- 
sive réduit  celui  qui  en  est  affecté  à  un  état  d'impotence  plus  ou 
moins  absolue  (fig.  H),  et,  à  cette  phase  de  Taffection,  les  jours  du 
malade  sont  comptés.  Trois  ordres  de  complications  interviennent 
surtout  pour  précipiter  l'issue  fatale  :  la  phtisie  pulmonaire  (ou,  plus 
rarement,  quelque  autre  maladie  infectieuse  intercurrente),  l'en- 
vahissement des  muscles  respiratoires  (diaphragme)  par  Tatrophie 
et  les  complications  bulbaires.  Ces  dernières  ressortissent  à  une 
affection  qui  a  été  considérée  comme  lanalogue  de  la  maladie 
d'Aran-Duchenne,  sauf  qu'elle  siège  dans  le  bulbe  c'est  là  para- 
lysie glosso-labio-laryngée.  J'en  ferai  l'étude  dans  une  prochaine 
leçon,  mais  dès  maintenant,  je  tiens  à  insister  sur  ce  point,  que 
je  vous  ai  déjà  signalé,  à  savoir  ;  que  de  tous  les  types  d'atrophie 
musculaire  progressive,  le   type  Aran-Duchenne  est  le  seul  qui 
s'associe  à  la  paralysie  glosso-labio-laryngée. 
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ATROPIES  MUSCULAIRES  PROGRESSIVES 

{Suite.) 

TYPE    ARAW-DUCHENNE 

(Suite.) 

Etiologie.  Hérédité  ;  les  observations  d'atrophie  musculaire  progressive  fami- 
liale ne  répondent  pas  aux  caractères  cliniques  du  type  Âran-Duchenne  ;  Thé- 
rédilé  n'intervient  que  d'une  façon  indirecte  dans  Je  développement  de  la 
maladie.  —  Causes  occasionnelles  ;  leur  influence  sur  le  développement  de  la 
maladie  est  très  vraisemblable*.  —  Fatigue  musculaire.  —  Surmenage  de  cer- 
tains muscles.  -  Traumatisme.  —  Froid,  humidité.  —  Maladies  antérieures. 
—  Intoxications  chroniques.  — Influence  de  Vâge,  du  sexe, 

Anatomie  patiiologujie.  —  Lésions  fuuscuhiires ;  elles  seraient  surtout  intersti- 
tielles suivant  les  uns,  surtout  parenchymateuses  suivant  d'autres.  —  Lésions 
nerveuses;  opinions  diverses  relativement  à  leur  siège.  —  Lésions  du  grand 
sympathique.  —  Lésions  des  racines  antérieures  de  la  moelle.  —  Lésions  spi- 
nales; altérations  des  cornes  antérieures  ;  les  observations  connues  d*atro- 
phie  musculaire  progressive  avec  altérations  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle  se  rapportent  presciue  toutes  au  type  Aran-Duchenne. 

Diagnostic.  Phonostic.  Traitement. 

Étiologie.  —  L'étiologie  de  la  maladie  d'Aran-Duchenne,  de  la 
forme  d'atrophie  musculaire  progressive  dite  spinale,  est  encore 
fort  mal  connue. 

Ce  qu  on  en  dit  dans  les  traités  classiques  est  sujet  à  caution, 
pour  ne  pas  dire  erroné. 

Ce  chapitre  d'étiologie  a  été  bâti  à  une  époque  où  on  confon- 
dait en  une  seule  et  même  maladie  les  différentes  formes  d'alro- 
phie  musculaire  progressive,  distinguées  aujourd'hui  sous  le  nom 
de  tijpes.  Par  suite,  on  a  môle,  dans  une  seule  et  même  énumé- 
ration,  des  causes  qui  se  rapportent  à  des  états  pathologiques 
distincts. 

Aujourd'hui,  on  a  des  raisons  de  croire  que  la  maladie  d'Aran- 
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Duchennc  diffère  essenticlIcmeDl  des  autres  types  d'atrophie  mus- 
culaire progressive.  D'oîi  la  nécessité  de  reviser  ce  chapitre 
deliologie.  de  passer  au  crible  de  la  crilique  les  données  sur 
lesquelles  on  a  fondé  l'éliologie  commune  des  dilTérenles  moda- 
lités de  l'atrophie  musculaire  progressive. 

C'est  cette  critique  que  je  vais  essayer  de  faire,  Jo  vais  énu- 
mérer  d'ahord  les  principales  causes  que  l'on  trouve  mentionnées 
dans  les  traités  classiques. 

Les  auteurs  admettent  généralement  comme  chose  démontrée 
rinler\'eDtion  de  dcn\  ordres  d'influences  étîologiques,  dans  le 
développement  de  l'atrophie  musculaire  progressive  : 

Vltiirêdil^,  â  laquelle  on  attribue  le  n'ije  do  rmis''  pn'-dispo- 
saïUe;  Valius  de  certains  mouvemeii/s ,  le  surmenage  musculaire, 
invoqué  comme  cause  occasionnelle. 

On  a  cité  aussi  des  cas  oîi  le  traumatisme  a  clé  le  point  de 
départ  d'une  atrophie  musculaire  localisée,  qui  s'est  étendue- 
ensuite  â  d'autres  groupes  démuselés,  suivant  une  évolution  plus 
uii  moins  semblable  à  celle  du  type  Aran-Duchenne. 

On  a  signalé  ïinflueuce  du  froid  et  de  l'humidité,  comme 
ayant  paru  jouer  un  râle  manifeste  dans  des  cas  d'atrophie  mus- 
colaire  progressive. 

Enfin,  on  a  vu,  dans  un  certain  nombre  de  cas,  l'atrophie 
musculaire  progressive  se  développer  A  la  suite  d'une  de  ces 
maladies aiguCs  dites  infectieuses,  ou  sous  l'influence  apparente 
d'une  intoxication. 

Voilù  la  liste  des  principales  causes  incriminées  dans  le  déve* 
loppemcnt  de  l'atrophie  musculaire  progressive  de  n'importe 
quelle  forme.  Je  vais  examiner  maintenant  dans  quelle  mesure 
cette  étiologie  est  applicable  à  la  forme  d'atrophie  musculaire 
progressive  dont  nous  nous  occupons  présentement,  à  la  maladie 
d'Aran-Duchenne. 

Examinens  d'abord  la  queslionde  l'hén^dilé. 

HËKËitiT^.  —  Par  ce  mot  d'hérédité,  pris  dans  le  sens  patlio- 
Jogique,  il  faut  entendre  ici  la  transmission  de  l'atrophie  muscu- 
laire progressive  pur  voie  de  descendance  directe  ou  collatérale. 
Voici  comment  cette  transmission  doit  s'effectuer,  pour  qu'on  ait 
le  droit  de  conclure  que  l'hérédité,  prise  dans  celle  acception 
inlcrviml  dau?  le  développement  delà  maladie  d'Aran-Duchenne  ; 
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On  constate  qu'an  malade  réalise,  dans  ses  traits  essentiels,  le 
tableau  clinique  de  la  maladie  que  je  viens  de  vous  nommer. 
C'est  bien  du  type  Aran-Duchenne  qu'il  s'agit  chez  ce  malade,  et 
non  de  Tun  des  autres  types  d'atrophie  musculaire,  que  nous 
étudierons  dans  la  suite.  Pour  être  en  droit  d'incriminer  l'hérédité 
pathologique,  il  faut  que  des  frères,  des  sœurs,  des  cousins,  l'un 
des  ascendants  paternel  ou  maternel  (père ,  mère ,  grand-père, 
grand'raèrc)  soient  atteints  de  cette  même  maladie  ;  il  faut  que 
celle-ci  se  retrouve  chez  quelque  autre  membre  de  la  famille, 
avec  les  traits  cliniques  qui  sont  le  propre  de  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne. 

Yoilà  ce  qui  n'est  pas,  voilà  ce  qu'on  n'observe  point  d'habi- 
tude. Pour  vous  en  convaincre,  je  vais  passer  en  revue  les 
observations  qu'on  a  invoquées  comme  preuves  de  Tintervention 
de  l'hérédité  dans  le  développement  de  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive. Je  vous  montrerai,  chemin  faisant,  que  ces  observations 
ne  se  rapportent  pas  au  type  Aran-Duchenne.  Dans  cette  revision, 
j'observerai  l'ordre  chronologique. 

1°  Observations  de  Méryon,  — H  y  a  plus  de  trente  ans,  un 
médecin  de  Londres,  Méryon,  faisait  à  la  Société  médico- chi- 
rurgicale de  celte  ville,  une  communication  relative  à  trois  cas 
d'atrophie  musculaire  progressive  observés  chez  3  frères.  La 
famille  à  laquelle  appartenaient  ces  malades  se  composait  du  père, 
de  la  mère  et  de  9  enfants  ;  les  garçons  au  nombre  de  3,  avaient 
été  tous  atteints  par  l'atrophie  musculaire,  tandis  que  les  6  filles 
avaient  été  épargnées. 

Or,  chez  les  trois  malades  en  question,  les  altérations  muscu- 
laires avaient  débuté  par  les  membres  inférieurs,  et  l'atrophie 
se  compliquait  de  pseudo-hypertrophie  des  muscles,  raisons  suf- 
fisantes pour  conclure  que  ces  observations  ne  se  rapportaient 
point  à  la  maladie  d'Aran-Duchenne,  telle  qu'on  la  conçoit  aujour- 
d'hui. 

2"*  Observatiom  cleDuchenne,  —  Duchenne  (de  Boulogne),  dans 
son  Traité  de  l'ÉIectrisation  localisée^  a  relaté  l'observation  d'un 
homme  originaire  d'Aix,  qui  était  venu  réclamer  ses  soins  pour 
une  atrophie  musculaire  progressive:  le  bisaïeul,  laïeul  et  le  père 
du  malade  avaient  été  atteints  de  la  même  maladie,  «  le  premier 
«ntre  vingt  et  vingt-deux  ans,  le  second  à  Tàge  de  vingt-quatre 
ans,  le  troisième  à  dix-sept  ans.  Chez  tous  ces  malades  la  lésion 
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musculaire  alteigaît  successivement  les  muscles  qui  meuvent 
l'épaule,  puis  ceux  riu  bras,  et,  en  dernier  Heu,  les  fléchisseurs  de 
la  cuisse  sur  le  àassin  et  du  pied  sur  la  jambe.  •  Si  je  retranscris 
ces  délails.  c'est  pour  pouvoir  les  invoquer  dans  une  de  mes  pro- 
chaines leçons  qui  sera  consacrée  au  lype  d'Erb,  â  celle  forme 
d'alropliic  dticrite  par  Erb  sous  le  nom  de  dystrophie  muscu- 
laire progressive,  forme  juvénile  de  l'alrophie  muscidaire;  les 
invoquer  comme  preuve  que  ces  faits,  où  l'influence  de  l'iié- 
réditc  est  si  maulfcste,  ne  se  ratlachenl  pas  au  type  Aran- 
Duchenne,  quelles  se  rapportent  à  la  forme  juvénile  d'Erb.  Celte 
interprétation  s'impose,  à  la  lecture  de  la  relation  détaillée  que 
Duciiennc  a  donnée  de  ce  cas.  Pour  le  moment,  je  ne  veu\  retenir 
de  cette  relation  détaillée  que  les  deux  poinls  qui  suivent  : 

Proraièremenl  falrop/iie  affectait  la  distribution  qu'elle  doit 
préseiitn-  à  ses  définis,  dans  la  forme  juvénile  de  Erb;  elle  inté- 
ressait les  muscles  élévateurs  du  bras  (peclorauv,  rbomboldes, 
trapèze),  le  long  supinateur  à  l'avaut-bras,  les  grands  dorsaux, 
les  grands  dentelés. 

En  second  lieu,  iln'y  avait  pas  eu  de  mouvements  flùrillaires, 
d'après  ce  que  racontait  le  malade  et  d'après  ce  que  Ducbenne 
]uî-mAme  avait  pu  constater.  J'ai  tenu,  je  le  répète,  à  insîâler  sur 
ces  d';tails,  pour  débrouiller  uo  point  d'étiologie,  qui  fait  l'objet 
de  confusions  même  dans  des  Traités  de  pathologie  nerveuse 
récents. 

Je  poursuis  l'énumératioa  des  faits  qu'on  a  coutume  d'invoquer 
comme  des  preuves  de  l'interveotion  de  Thérédilé  dans  le  déve- 
loppement de  l'atropbie  musculaire  progressive. 

Observations  de  Ilemptenmacher-Oppenheimer-t'riedreich.  — 
Ud  auteur  allemand,  Hcmptenmacher,  a  publié,  dans  sa  disser- 
lalioQ  inaugurale  (Berlin  1862),  l'arbre  généalogique  d'une 
lamille  dont  l'histoire  pathologique  se  rapporte  au  sujet  de  mc9 
leçons.  Ce  document  remontaîl  à  un  siècle  et  demi  dans  le  passé. 
Il  embrassait  trois  générations  successives  ;  toutes  trois  avaicni 
payé  un  large  tribut  à  l'atrophie  musculaire,  et,  circonstance  inlA- 
ressante  à  noter,  la  maladie  avait  frappé  exclusivement  les  mâles, 
comme  dans  les  faits  publiés  par  Meryon. 

Or,  chez  les  malades  de  llomptenmacher,  l'atrophie  muficulaire 
s  présenté  une  distribution  et  une  marche  bien  diirérenLes  de  ce 
que  l'on  observe  dans  la  maladie  d'.\rau-Duchemic.  Elle  a  débuté 
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par  les  muscles  de-  la  région  lombaire,  pour  envahir  ensuile  les 
muscles  de  l'épaule  et  du  bras,  s'accompagnanl  d'une  faiblesse 
des  membres  inférieurs,  qui  donnait  à  croire  que  les  muscles  de 
ces  parties  étaient  atteints  par  l'atrophie.  Il  est  dit  cependant 
que  les  membres  inl'i^rieurs  ne  paraissaient  pas  amaigris;  donc 
si  leurs  muscles  étaient  atrophiés,  cette  atrophie  devait  être  mas- 
quée par  de  la  lipomatose.  Bref  ces  observations  ne  se  rappor- 
tent pas  non  plus  au  type  Aran-Duclienne. 

Une  remarque  en  passant  :  Ces  documents,  ces  arbres  généa- 
logiques do  familles  d'atrophiés,  font  en  quelque  aorte  époque, 
dans  i'hisloire  des  atrophies  rausculmres  progressives.  Je  croîs 
donc  devoir  vous  prévenir  que  les  malades  dont  les  ohservaUons 
ont  servi  de  thème  au  travail  d'Hemptenmacher  et  les  malades 
dont  les  observations  figurent  dans  un  mémoire  bien  connu  d'Op- 
penheimer  appartenaient  à  la  même  famille,  qu'il  en  est  de  même 
du  sujet  de  l'observation  (X)  relatée  par  Friedreich,  dans  sa  grande 
monographie.  Quand  donc  vous  entendrez  parler  du  type  Hemp- 
tenmacher-Oppenheimer-Friedreich,  vous  saurez  que  ces  termes 
visent  le  type  d'atrophie  musculaire,  observé  chez  les  malades  de 
la  famille  en  question. 

Observations  de  Friedreich.  —  Friedreich  a  publié,  dans  sa  mo- 
nographie déjà  citée,  un  autre  groupe  familial  de  cas  d'atrophie 
musculaire  progressive  [famille  Beckenbach).  La  maladie  avaîl 
recruté  ses  victimes  dans  les  deux  sexes.  D'après  les  renseignements 
fournis  sur  l'un  des  malades,  l'atrophie  débuta  par  les  membres 
inférieurs,  pieds  et  jambes,  pour  gagner  plus  tard  les  mains  et  les 
avant-bras,  les  deltoïdes  et  les  muscles  scapulaires;  les  muscles 
des  bras  et  des  cuisses  n'y  participaient  que  faiblement.  Il  est  men- 
tionné explicitement  que  chez  ce  malade,  le  tremblement  dbril- 
laire  n'a  jamais  pu  être  constaté. 

Observations  de  Naunyn-Eichhorst.  —  A  la  môme  époque, 
Nannyn  et  Eichhorst  ont  publié  un  travail  succinct  sur  une  série 
de  cas  d'atrophie  musculaire  progressive  observés  dans  une  même 
famille  [fatnille  Besset),  L'enquête  faite  à  ce  propos,  par  les  mé- 
decins que  je  viens  de  vous  nommer,  a  porté  sur  six  généraUoDS 
successives,  dont  trois  comptaient  encore  des  survivants.  Les  six 
générations  avaient  payé  le  tribut  à  la  maladie  familiale,  qui  fll 
des  victimes  parmi  les  garçons  et  les  filles.  Chez  tous,  ï'alrophie 
a  df'bulê  par  les  membres  inférieurs,  A  un  ige    relativement 
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avancé.  Les  malades  s'adonnaienlà  des  professions  très  diverses; 
il  n'y  avait  donc  aucune  raison  plausible  d'incriminer  le  surme- 
nage musculaire  dans  le  développementde  l'atrophie.  Enfin,  dans 
les  noLîces  plus  ou  moins  détaillées,  consacrées  par  les  deux  auteurs 
à  rtiistoire  palhologîipie  de  di\  de  ces  malades,  il  n'est  fait  au- 
cune mention  des  contractions  fibriliaires.  C'est-à-dire  qu'ici 
encore  nous  avons  affaire  à  des  obsenalions  d'atrophie  muscu- 
laire, qui  ne  sont  pas  du  ressort  de  la  maladie  d'Aran-Duchenne, 
définie  comme  je  l'ai  fait. 

Observations  de  Uammond.  —  Enfin  Hamraond,  dans  son 
Traité  des  maladies  du  système  nerveux,  retranscrit  une  lettre 
qu'il  considère  comme  «  lliistoire  la  plus  remarquable  relativement 
àla  transmission  héréditaire  de  l'atrophie  musculaire  progressive  <>. 
Celte  lettre  a  été  écrite  jiar  un  malade,  qui  faisait  partie  d'une 
famille  Wet/ierln-e,  dont  quatre  générations  successives  avaient 
compté  au  nombre  de  leurs  membres,  des  victimes  de  l'atro- 
phie musculaire;  l'auteur  de  la  lettre  était  luî-môme  atteint  de  la 
maladie  que,  dims  le  pays,  on  désigne  sous  le  nom  de  Wel/ierbee 
Ail  [laabiâie  de  la  famille  Wetherbee).  Chez  tous  les  malades  de 
ce  frroupe,  l'atrophie  musculaire  parait  avoir  débuté  par  les  mem- 
bres inférieurs.  Sans  doute,  dans  deux  cas,  on  a  observé  des 
tremblements  fibriliaires,  mais,  û  part  ce  détail,  rien  dans 
les  renseignements  confus  que  donne  la  lettre  en  ipiestlon  ne 
rap[H.'lle  le  tableau  et  la  marche  de  la  maladie  d'Aran-Duchenne. 
Nous  nous  trouvons  donc  en  présence  d'un  groupe  de  faits  qu'il 
y  a  lieu  de  distraire  de  cette  dernière  maladie. 

En  somme,  ces  faits  que  je  viens  de  vous  énumérer,  et  qu'on  a 
invoqués  comme  des  preuves  de  l'intervention  de  l'hérédité  dans 
le  développement  de  l'atrophie  musculaire  progressive,  sont  étran- 
gers au  type  Aran-Duchenne.  Ces  faits  sont  tous  antérieurs  à 
la  période  décennale  actuelle,  antérieurs,  par  conséquent,  à 
l'époque  oii  on  a  reconnu  que  sous  le  nom  d'atrophie  musculaire 
pnigressive  on  avait  confondu  jusqu'alors  des  uffeclions  distinctes 
les  unes  des  autres.  Or,  que  s'est-il  passé  depuis  ?  C'est  que  l'on 
n'a  plus  rencontré  de  cas  d'atrophie  musculaire  progressive,  réa- 
lisant les  caractères  cliniques  du  type  .\ran-Duchenne,  et  oli  le  rôle 
de  Ihéréiiité  s'était  manifesté  dans  les  conditions  indiquées  plus 
btiat  :  développement  de  la  maladie  ihea  plusieurs  membres  de 
même  famille,  dans  une  môme  génération  ou  dans  plusieurs 
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générations  diffôrenles.  Iv  ne  connais  pas,  pour  ma  part,  d'ob- 
servation postérieure  à  1880  et  qui  remplisse  les  conditions  que 
je  viens  de  vous  dire. 

L'hérédité  morbide  n'intervient  que  d'une  façon  indirecte.  — 
De  ce  qui  précède,  je  crois  donc  pouvoir  conclure  que  l'hérédité 
morbide,  —  en  tant  qu'elle  se  manifeste  par  l'apparition  d'une 
môme  maladie  (nerveuse)  chez  plusieurs  membres  de  la  même 
famille,  et  surtout  par  la  transmission  de  cette  même  maladie, 
d'une  génération  à  l'autre,  —  que  celte  forme  de  l'hérédité  mor- 
bide, dis-je,  doit  être  exclue  de  l'étiologie  de  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne.  Les  observations  invoquées  comme  preuves  de  ce  rôle 
étiologique  de  l'hérédité  morbide  se  rapportent  aux  autres  types 
d'atrophie  musculaire  progressive.  Donc,  ainsi  que  je  vous  l'ai 
dit  déjà,  ces  autres  types  d'atrophie  musculaire,  que  vous 
entendez  qualiûer  de  formes  familiales,  se  distinguent  du 
type  Aran-Duchenne  par  un  caractère  étiologique  de  grande 
importance. 

J'ajoute  que  l'héréditô  morbide  peut  s'exercer  d'une  autre  façon. 
II  peut  arriver  qu'un  sujet  tienne  de  ses  ascendants  un  système 
nerveux  taré.  Cette  lare  héréditaire  constitue  une  prédisposition 
au  développement  de  quelque  maladie  nerveuse  qui  n'existait  pas 
chez  les  ascendants.  Or  j'ai  des  raisons  de  croire  que  cette  forme 
dliérédité  morbide  peut  intervenir  dans  le  développement  de  la 
maladie  d'Aran-Duchenne. 

Causes  occasionnelles.  Fatigue  musculaire.  Surmenage  de  cer- 
tains muscles. —  Si  la  forme  d'atrophie  musculaire,  connue  sous  le 
nom  de  type  Aran-Duchenne,  n'est  pas  un  produit  de  l'UéPédité 
morbide  intervenant  par  voie  de  transmission  directe,  il  est  natu- 
rel de  supposer  qu'elle  représente  une  affection  acquise.  En  effet, 
on  est  porté  à  croire  que  cette  forme  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive se  développe  souvent  sous  l'influence  de  causes  occasion- 
nelles, dont  la  plus  fréquente  serait  le  surmenage  de  certains 
muscles,  des  muscles  les  premiers  atteints  par  l'atrophie. 

.K  l'appui  de  cette  opinion  on  a  invoqué  des  arguments,  les 
uns' directs,  les  autres  indirects. 

En  fuit  d'arguments  directs,  on  a  cité  un  certain  nombre  d'ob- 
servations où  l'atrophie  musculaire  progressive  a  débuté  par  un 
groupe  de  muscles  exposés  à  un  surmenage  accidentel  ou  habituel 
(en  rapport  avec  la  profession). 
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Rappelez-vous  la  mirche  si  caractéristique  que  suit  hahilue]- 
lement  l'atrophie  musculaire  progressive,  quand  elle  se  rapporte 
au  type  Aran-Duchenoe;  l'atrophie,  vous  vous  le  rappelez,  débute 
par  tes  petits  muscles  de  la  raain.  s'étend  à  certains  muscles  de 
l'avant-bras  et  du  bras,  aii\  muscle-i  avoisinants  du  tronc.  Or 
cette  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  se  développe  de 
préférence  chez  des  hommes  adonnés  aux  professions  manuel/es, 
cordonniers,  tailleurs,  forgerons,  selliers,  c'est-ii-dire  chez  des 
sujets  qui  fatiguent  outre  mesure  les  petits  muscles  de  la  main, 
ou  tous  les  muscles  du  membre  supérieur. 

C'est  par  le  côté  droit  que  l'atrophie  musculaire  débute  en 
pareilles  circonstances,  à  moins  que  le  surmenage  ne  se  soit 
exercé  sur  le  membre  supérieur  gauche.  Il  en  était  ainsi  dans  une 
observation  de  M.  Voisin,  relative  à  un  maroquinier  qui,  de  par 
sa  profession,  était  obligé  de  déployer  souvent  de  fortes  pressions 
avec  la  main  gauche.  Je  vous  citerai  encore  une  observation  de 
Friedreich,  qui  concerne  un  dragon  s'élunt  beaucoup  fatigué  la 
main  gauche  à  maintenir  les  brides  de  son  cheval  ;  une  obser- 
Talion  de  Schuppei,  le  sujet,  un  joueur  de  contre-basse,  surme- 
nait principalement  son  bras  gauche. 

De  plus,  quand  la  maladie  ne  présente  pas  le  mode  de  début 
classique  par  les  petits  muscles  de  la  main,  quand  elle  envahit 
d'abord  quelque  autre  groupe  de  muscles,  il  arrive  que  souvent 
OD  peut.établir  un  rapport  direct  entre  cette  localisation  initiale 
et  le  surmenage  musculaire.  Ainsi  Hammond  mentionne  le  cas 
d'un  maitrc  de  ballet  chez  lequel  l'atrophie  musculaire  a  débuté 
par  les  mollets,  et  celui  d'un  maçon  qui,  pendant  son  travail,  fai- 
sait supporter  tout  le  poids  de  son  eurps  par  une  seule  jambe,  et 
c'est  celle-là  précisément  qui  fut  atteinte  en  premier  lieu  par 
l'alrophie.  Le  même  auteur  mentionne  encore  le  cas  d'un  malade 
qui  avait  surmené  les  muscles  de- ses  extrémités  supérieures,  à 
force  de  ramer  énergiqueracnl  et  pendant  longtemps;  or,  chez  ce 
malade,    les   muscles  péri-scapulaires   étaient    surtout  affectés. 

Schneewogl  a  publié  deux  cas  où  l'atrophie  musculaire  progres- 
sive débuta  par  les  muscles  de  l'épaule  et  notamment 'par  le 
deltoïde.  L'un  de  ces  malades  avait  été  astreint  à  des  fatigues 
excessives  en  pom[>ant  de  l'eau  pour  vider  une  cale  de  navire,  et 
l'atrophie  musculaire  envahit  d'abord  l'épaule  droite  ;  l'autre 
malade,  une  femme  en  train  d'allaiter,  avait  l'habitude  de  porter 
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son  nourrisson  sur  le  bras  gauche  :  l'atrophie  s'attaqua  d'abord 
aux  muscles  de  l'épaule  de  ce  môme  côté. 

J'ai,  pour  ma  part,  rapporté  des  faits  du  môme  genre,  dans 
la  Cliniipte  médicale  de  CHùpitul  de  la  Chanté  de  mon  maître 
Vulpian,  et  entre  autres,  le  cas  d'un  rubannier  qui,  travaillant  au 
métier  Jacquard,  était  obligé  d'élever  et  d'abaisser  altoraatîve- 
ment  les  bras  pendant  des  journées  entières  ;  il  fut  pris  d'une 
atrophie  musculaire  qui  débuta  par  l'épaule  droite. 

Quant  aux  arguments  indirects,  invoqués  en  faveur  de  l'inter- 
vention des  causes  occasionnel»,  ils  ont  peu  de  valeur;  lis  con- 
sistent il  dire  que  l'atrophie  musculaire  progressive  frappe  avec 
une  prédilection  marquée  le  sexe  masculin,  et  qu'elle  débute  avec 
une  fréquence  particulièrement  grande  ù  deux  âges  de  la  vie  : 
au  sortir  de  la  première  enfance  et  entre  vingt  et  trente  ans. 
On  a  fait  valoir,  ù  ce  propos,  qu'à  ces  deux  périodes  de  la  vie, 
l'être  humain  est  exposé  à  des  efforts  musculaires  considérables. 
Or  je  puis  vous  dire  dès  maintenant  que  l'atrophie  musculaire 
progressive  qui  se  montre  à  ces  deux  périodes  de  la  vie,  dans  la 
première  enfance  et  A  l'époque  de  l'adolescence,  parait  ne  point  se 
rapporter  à  la  maladie  d'Aran-Duchenne,  que  celle-ci  est  surtout 
une  aDeclion  de  l'âge  mûr. 

VoilA  donc  une  chose  entendue  :  il  est  très  vraisemblable,  sinon 
démontré,  que  la  fatigue  musculaire,  le  surmenage  imposé  à 
certains  muscles,  intervient  comme  cause  occasionnelle  dans  le 
dcveloppcmenl  de  la  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  dîlc 
forme  Aran-Duchenne.  Mais  cette  cause  n'engendre  pas  toujours 
les  mêmes  effets  ;  tous  ceux  qui  s'exposent  au  surmenage  muscu- 
laire ne  sont  pas  voués  à  l'atrophie  musculaire  progressive,  il  s'en 
faut  de  beaucoup.  C'est  pourquoi,  il  me  parait  naturel  d'admettre 
que  le  surmenage  musculaire  n'engendre  l'atrophie  que  chez  les 
sujets  prédisposés.  La  prédisposition  elle-même  peut  être  acquise 
ou  innée,  congénitale;  elle  consiste  dans  une  sorte  de  tare  du 
système  nerveux,  qui  peut  être  la  conséquence  de  la  maladie  ou 
d'excès  antérieurs,  ou  de  la  transmission  hériditairc;  je  me  suis 
déjù  expliqué  sur  ce  dernier  point. 

Traumatisme.  —  Des  observations  assez  nombreuses  attestenl 
que  le  type  d'atrophie  musculaire,  décrit  par  .\ran-Ducheune,  peut 
se  développer  à  la  suite  de  l'influence  apparente  d'un  trauma^ 
tisme.  Friedreîch  a  publié  le  cas  d'un  malade  qui  s'était  fait  mie 
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conlusion  à  la  main  ;  ù  la  suite  de  celle  contii:iion.  le  membre 
correspondant  a  été  envahi  par  une  atrophie  à  marche  progres- 
sive et  ascendante,  qui  plus  tard  s'est  compliquée  de  paralysie 
bulbaire.  Cette  dernière  circonstance  résout  la  question  de  dia- 
gnostic, car  on  admet  aujourd'hui  une  parenté  étroite  entre 
cette  dernière  et  L'atrophie  musculaire  progressive  {type  Aran- 
DucÂentie), 

H.  Poncel,  en  France,  a  commumqué  à  la  Société  de  Biolo- 
gie (187SI  l'observation  d'un  soldat  d'infanterie  de  marine,  qtii 
avait  reçu  un  coup  de  feu  en  pleine  poitrine,  à  Sedan.  Cet  homme 
se  souvenait  parrailement  qu'au  moment  de  sa  blessure,  sa  main 
êlail  restée  contractée  sur  son  fusil,  et  que  ses  camarades  avaient 
élé  obligés  de  lui  desserrer  les  doigts  pour  lui  retirer  l'arme. 

Le  Irajel  de  balle  avait  son  ouverture  d'entrée  à  un  centimètre 
el  demi  de  l'articulation  sterno-claviculaire  à  droite,  et  son  ouver- 
luTB  de  sortie  à  trois  centimètres  au-dessous  de  l'épine  de  l'omo- 
plate el  à  deux  centimètres  du  bord  spinal.  Le  bras  droit  resta 
pariUysé.  cl  cette  paralysie  s'aggrava  progressivement,  malgré  un 
trditcment  par  l'électricité.  Plus  tard,  la  paralysie  envahit  le  bras 
gauche,  qui  devint  de  plus  en  plus  semblable  au  bras  droit. 

Or,  voici  en  quel  état  M,  Poncel  trouva  le  malade,  en  1 87.Ï.  Les 
deux  membres  supérieurs  avaient  considérablement  diminué  de 
volume,  surtout  i  l'avant-bras  ;  les  mains  étaient  dans  une  flexion 
permanente;  léfjère  flexion  des  doigts ;\aL  sensibilité  était  presque- 
complètement  abolie  à  la  face  dorsale  des  avunt-bras.  Il  existait 
en  outre  une  atrophie  symétrique,  irrérjulièremeiil  dislrihuée  dans 
les  différents  muscles  des  membres  supérieurs  el  dans  r/uel'/ues 
muscles  du  tronc,  circonslance  qui  a  déterminé  M.  Poncel  à  ratta- 
cher lu  cas  à  l'atrophie  musculaire  progressive.  Je  ne  ferai  que 
vous  énumérer  les  principaux  muscles  qui  élaienl  envahis  par 
l'atrophie,  en  partie  ou  en  totalité  :  portion  supérieure  du  grand 
dorsal,  sus-épineux,  sous-épineux  et  petit  rond;  partie  inférieure 
du  Irapézc,  partie  antérieure  du  deltoïde;  portion  sleraale  du 
pectoral,  biceps  et  brachial  anlérieur,  muscles  de  la  région  pos- 
térieure de  l'avant-bras,  muscles  de  l'éminencc  hypothénar  et 
muscles  ïntcrosscns. 

IJ'ai  publié,  pour  ma  part,  en  1877,  un  fait  qui  présente  une 
asseï  grande  analogie  avec  celui  de  M.  Poncel.  En  voici  la  rela- 
lion  sommaire:  Ln  homme  âgé  de  quarante-neuf  ans,  grand, 
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vigoureux,  exerçant  la  pénible  profession  de  marbrier,  s'cLail 
brûlé  profondémenl  le  bras  gauche,  A  l'âge  de  six  mois  ;  il  ne  res- 
tail  de  la  main  qu'un  moignon  informe.  1-a  sanlé  générale  avait 
toujours  été  excellente.  Cinq  mois  avanl  que  j'eusse  occasion  de 
voir  le  malade,  dans  le  service  de  mon  maître  Vulpian,  il  avait 
senti  sa  main  droite  s'affaiblir;  il  continua  néanmoins  son  travail. 
Quinze  jours  avant  sou  entrée  à  l'hôpital,  il  avait  été  obligé  de 
cesser  tout  travail,  à  cause  d'une  aggravation  de  l'état  de  sa 
main  droite.  J'ai  trouvé  celle-ci  légèrement  contractwée  en  forme 
de  p'iffe;  les  muscles  de  l'éminence  thénar  étaient  le  siège 
d'une  atrophie  manifeste,  et  il  était  tout  aussi  évident  que  les 
muscles  de  la  face  postérieure  et  externe  de  l'avant-bras  com- 
mençaient â  s'atrophier.  En  dehors  de  cette  atrophie  et  de  la  fai- 
blesse paralytique  du  membre,  le  malade  ne  présentait  pas 
d'autres  symptômes  appréciables  ;  la  sensibihtô  notamment  était 
en  étal  d'intégrité  parfaite. 

Fioid,  humidité.  —  En  fait  d'autres  causes  occasionnelles,  on 
a  incriminé  dans  le  développement  de  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, l'exposiliou  au  froid  et  à  l'humidité.  Haramond  dit  que 
chez  18  sujets,  sur  une  cinquantaine  qu'il  a  traités,  laffeclion 
reconnaissait  une  cause  de  cette  nature.  Friedreich  parle  d'un 
bûcheron  qui,  en  raison  de  son  travail,  s'e.xposait  souvent  au  froid 
et  à  la  pluie,  durant  l'hiver,  et  qui  fut  atteint  d'atrophie  muscu- 
laire progressive.  Richter  a  vu  l'atrophie  débuter  par  les  deux 
mains,  chez  un  homme  qui,  pour  se  débarrasser  de  sueurs  loca- 
lisées dans  ces  extrémités,  avait  eu  l'imprudence  de  se  traiter  par 
des  maniluves  à  l'eau  glacée  et  à  la  neige.  Eulenburg  raconte 
qu'il  a  vu  une  atrophie  musculaire  progressive  grave,  avec  com- 
plication de  paralyaie  bulbaire,  se  développer  chez  un  architecte 
employé  ù  des  conslnictions  de  chemins  de  fer,  et,  comme  tel. 
exposé  aux  intempéries  des  saisons,  et  aussi  à  des  ébranlements 
mécaniques  répétés. 

Une  très  intéressante  observation  de  Duménil  concerne  un 
homme  qui,  se  livrant  à  la  pêche  aux  truites,  séjournait  dans 
l'eau  avec  les  jambes  nues,  et  chez  lequel  l'atrophie  musculaire 
débuta  par  les  membres  inférieurs. 

Maladies  anli'rieures.  —  Je  vous  ai  dit  que,  dans  un  certain 
nombre  de  cas,  on  avait  vu  l'atrophie  musculaire  progressive  se 
développer  piiu  de  temps  après  une  de  ces  maladies  aiguSs  qu'on 
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appelle  aujourd'hui  infcclïeuses  parce  qu'on  attribue  leur 
développemenl  à  la  pénétration  d'un  contage  infectieuv  dans 
l'orgaaismc.  C'est  ainsi  que  Benedikl,  Giirardt,  Mousson,  ont 
publié  des  observations  d'atrophie  musculaire  progressive  surve- 
nue ù  la  suite  de  la  fièvre  typhoïde;  Eulenburg,  Nescmann,  ont 
va  la  maladie  se  développer  quelque  temps  apri'S  une  rougeole  ; 
CfaarcoL  et  JolTroy,  iraraédiatement  après  une  couche  ;  Anslie, 
Friedreich,  à  la  suite  du  rhumatisme  articulaire  aigu  :  Friedberg, 
&  la  suite  du  choléra. 

On  a  cité  des  faits  qui  semblent  démontrer  que  l'atropliie  mus- 
culaire progressive  peut  se  développer  sous  l'influence  de  maladies 
infectieuses  chroniques,  de  la  syphilis  en  particulier.  Ainsi  Uam- 
mond  dit  que  chez  un  certain  nombre  de  malades  il  a  pu  obtenir 
un  arrêt  posîlit  de  l'affection,  en  instituant  le  traitement  spéci- 
fique ;  d'oîi  il  conclut  que  ces  observations  sont  de  nature  à  faire 
supposer  que  la  syphilis  peut  être  la  cause  de  l'atrophie  muscu- 
laire progressive.  Niepce,  en  France,  a  communiqué  un  fait  ana- 
logue, à  l'Académie  de  Méilecînc  (4858).  Je  tiens  du  professeur 
Fournier  (communie,  orale),  le  récit  de  deux  faits  de  cet  ordre. 

Enfin,  parmi  les  maladies  antécédentes  qui  peuvent  entraîner  à 
leur  suite  l'atrophie  musculaire  progressive,  il  y  a  celles  qui  por- 
tent alleiole  ù  l'intégrité  du  système  nerveux  central.  Dans  la 
seconde  partie  de  ce  cours,  j'aurai  à  vous  parler  des  affections 
des  centres  nerveux,  qui  se  compliquent  habituellement  d'une 
atrophie  plus  ou  moins  diffuse,  envahissant  un  nombre  plus  ou 
moins  considérable  de  groupes  musculaires. 

Ici,  je  n'ai  en  vue  que  les  cas  oii,  à  la  suite  d'une  affection  bien 
caractérisée  des  centres  nerveux,  on  a  vu  se  développer  chez  lo 
malade,  tes  symptômes  qui  caractérisent  l'espèce  morbide  créée 
par  Aran-Duchenne.  J'ai  publié  un  fait  de  celle  nature,  que  je 
crois  être  unique  en  son  genre;  il  s'agit  d'un  jeune  ouvrier  tan- 
neur, âgé  de  20  ans,  qui  avait  été  atteint,  à  l'âge  de  8  mois,  d'une 
paralysie  infantile  (forme  hémiplégique)  des  membres  du  ciité 
gauche.  Dix-neuf  ans  plus  lard  vint  â  se  développer,  au  membre 
supérieur  du  coté  droit,  une  atrophie  qui  revêtait  toutes  les  allures 
dv  la  maladie  d'Aran-Duchenne. 

J'ai  cru  devoir  donner  de  ce  fait  l'explication  suivante  :  La  para- 
lysie des  membres  du  côté  gauche  était  en  rapport  avec  une  lésion 
spinale  du  môme  côté;  il  un  moment  donné,  celle  lésion  a  cnvalii 
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la  substance  grise  de  la  corne  antérieure  du  côté  opposé,  d'où 
Tatrophie  du  membre  supérieur  droit.  C'est  assez  vous  dire  que 
cette  observation,  à  mon  idée,  se  rattache  à  la  forme  d'atrophie 
musculaire  progressive,  en  rapport  avec  des  lésions  spinales,  avec 
la  forme  myélopathique. 

Intoxications  chroniques,  — Il  n'est  pas  jusqu'aux  m/oxica/îon.ç 
chroniques  communes,  qu'on  n'ait  accusées  de  pouvoir  produire 
l'atrophie  musculaire  progressive  :  cela  s'est  dit  surtout  de  l'in- 
toxication saturnine.  On  a  cité  des  observations  où,  dans  le 
cours  du  saturnisme  professionnel,  une  atrophie  diffuse  a  envahi 
un  certain  nombre  de  groupes  de  muscles,  simulant  avec  une 
plus  ou  moins  grande  ressemblance  les  allures  de  l'atrophie  mus- 
culaire progressive  dont  vous  connaissez  maintenant  la  syrapto- 
matologie. 

Eulenburg,  à  Topinion  duquel  je  me  rallie,  soutient  que  ces 
atrophies  symptomatiques  de  l'intoxication  saturnine  doivent  être 
distraites  de  la  maladie  d'Aran-Duchcnne.  Je  reviendrai  sur  cette 
question,  ù  propos  des  atropliies  musculaires  diffuses  d'origine 
myélopathique. 

Age.  —  Les  statistiques  qu'on  trouve  dans  les  traités  classiques 
^t  les  monographies  s'accordent  à  représenter  la  maladie  comme 
atteignant  son  maximum  de  fréquence  à  l'âge  mûr,  entre  trente  et 
cinquante  ans. 

Voici  les  résultats  qu'annoncent  un  certain  nombre  d'auteurs  : 
Wachsmuth,  sur  un  ensemble  de  49  cas,  en  compte. 

13  ayant  débulé  au-dessous  de  Tâge  de  5  ans. 

8  entre  lo  et  20  ans. 
22  entre  30  et  50  ans. 

6  après  50  ans. 

Total     49 

—  Statistique  de  Friedreich  : 

«»  cas  ayant  débuté  au-dessous  de  10  ans. 

4  —  de  10  à  20  ans. 

5  —  de  20  à  30  ans. 
4  —  de  40  à  50  ans. 
1     —       de  50  à  60  ans. 

Total  19 
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—  Statistique  d'Eulenburg  : 

7  cas  ayant  débuté  avant  l'âge  de  10  ans. 

8  —  de  2»)  ans. 
2            —  de  30  ans. 

10  —  de  iO  ans. 

G  —  de  î»M  ans. 

Total    33 

Ces  statistiques  et  ces  chiffres  peuvent  être  considérés  comme 
sans  valeur  aujourd'hui,  toujours  pour  la  même  raison,  à  -avoir 
que  Ton  a  confondu,  dans  ces  statistiques,  des  cas  qui  se  rapportent 
aux  diverses  formes  de  i  atrophie  musculaire  progressive.  Retenez 
seulement  ces  deux  points  :  1  atrophie  musculaire  du  type  Aran- 
Duchenne  est  une  maladie  de  Tàge  mûr,  je  vous  Tai  déjà  dit  :  au 
contraire,  les  autres  types  d'atrophie  musculaire  progressiv»*,  les 
formes  familiales,  se  montrent  de  préférence  chfz  des  enfants  ou 
chez  des  adolescents. 

Sexe. —  L'atrophie  musculaire  progressive,  considérée  en  elle- 
roême,  indépendamment  de  toute  distinction  de  forme  ou  de  type, 
se  rencontre  avec  une  fréquence  beaucoup  plus  grande  chez  les 
tommes;  tous  les  auteurs  sont  d'accord  sur  ce  point. 

Ainsi,  Friedreich,  dans  une  statistique  qui  comprend  176  cas, 
n'en  a  relevé  que  33  relatifs  à  des  femmes,  ce  qui  donne  pro- 
portion de  19  p.  100.  Une  statistique  d'Erb  comprend  33  cas 
d'alrophie  musculaire  progressive,  dont  22  relatifs  à  des  hommes, 
elll  chez  des  femmes. 

Inc   statistique   de    Roberts    comprend  69  cas,  dont  l'J  seu- 
lement étaient  relatifs  à  des  fenmies. 

Hammond,  dans  son  Traité  des  maladies  du  système  nerveux, 
dit  que  tous  ses  malades,  atteints  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive, étaient  des  hommes. 

J'ajoute  que  lorsqu'on  tient  compte  de  la  distinction  de  l'atro- 
phie musculaire  en  différentes  formes  ou  types,  on  arrive  facile- 
ment à  se  convaincre  que  c'est  surtout  la  forme  Aran-Duchenne 
qui  affecte  cette  prédilection  marquée  pour  le  sexe  masculin. 
Cela  cadre  avec  ce  que  je  vous  ai  dit  du  rôle  attribué  au  surme- 
nage musculaire  dans  le  développement  de  cette  forme  de  myo- 
pathie progressive,  les  hommes  étant  plus  que  les  femmes  expo- 
sés aux  fatigues  musculaires. 
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AsATOMiE  PATHOLociocE.  —  Nous  avoDs  il  coosidérer  deux  ordres 
de  lésions  :  1°  celles  qui  atteignent  les  muscles  môracs  ;  2"  celles 
qui  intéressent  l'appareil  nerveux  et  qui,  soil  dit  dés  maintenant, 
sont  niées  par  certains  auteurs, 

a.)  Lésions  musculaires.  —  Elles  sont  aujourd'hui  bien  connues. 
Leur  étude  a  été  facilitée  par  une  découverte  dont  je  vous  parle- 
rai plus  longuement  à  propos  du  diagnostic  :  Middeldoriî,  en 
Allemagne,  Duchenne,  en  France,  ont  imaginé  de  petits  appa- 
reils {/tarpon,  emporte-pièce),  qui  permettent  d'enlever,  sur  le 
vivant,  de  petits  fragments  de  muscles  en  voie  d'atrophie.  On 
peut  ainsi  poursuivre  le  processus  intime  de  l'atrophie  pro- 
gressive, aux  différentes  étapes  de  son  évolution,  sans  avoir  à 
attendre  le  terme  fatal  de  la  maladie. 

Au  début  de  ces  recherches,  on  avait  cru  que  les  altérations 
musculaires,  dans  la  maladie  d'Aran-Duchennc,  se  réduisaient  à 
une  simple  dégénérescence  graisseuse  ;  on  croytût  qu'il  s'agissait 
d'une  substitution  pure  et  simple  de  tissu  adipeux  à  la  substance 
contractile  des  muscles  frappés  d'alrophïe.  C'était  l'opinion  de 
Duchenne,  partagée  par  Cruveilhier,  par  Aran,  par  Méryon,  en 
Angleterre,  par  Wachsmuth,  Valentiner,en  Allemagne,  etc.  C'est 
pourquoi,  dans  un  premier  mémoire  qu'il  adressait  à  l'Institut 
sur  l'atrophie  nmsculaire  progressive,  Duchenne  (de  Boulogne] 
avait  cru  devoir  donner  à  cette  maladie  la  dénomination  d'alro- 
phïe musculaire  avec  Iransfoi'malion  graisseuse. 

Cependant  Virchow,  dans  k  première  édition  de  sa  Patholotjie 
cellulaire,  avait,  il  y  a  près  do  trente  ans,  attiré  l'atlentiou  sur 
ce  fait,  qu'au  défaut  de  l'atrophie  musculaire  progressive,  il  s'opère 
un  dépôt  de  globules  graisseux  en  dehors  des  fibrilles  contractiles; 
en  d'autres  termes,  Virchow  avait  constaté  qu'indépendamment 
de  la  dégénérescence  graisseuse  du  tissu  contractile,  il  s'opérait 
une  dégénérescence  graisseuse  inlersliticllo  ,  extra-GJ)riltaire , 
comme  l'appelait  Duchenne. 

Puis  à  une  époque  beaucoup  plus  rapprochée,  les  recherchifti 
d'Hayem  nous  ont  mis  sur  la  voie  de  la  véritable  nature  des  alté- 
rations qui  atteignent  le  tissu  contractile  dans  la  maladie  qui 
nous  occupe.  On  a  su  que  ce  que  Duchenne,  Virchow  et  d'autres 
prenaient  pour  une  simple  (léi/ènvrescence  parenchymaleuse , 
dégénérescence  graisseuse  de  la  fibre  musculare,  était  en  réalité 
une  inflammation  du  tissu  contractile,  une  myosîte.  Hayem  avait 
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i;>lalù,  dans  un  cas  d'ulrophio  musculaire  progressive  type,  qui 
lit  Mo  examiné  et  suivi  par  Duchenne,  de  Boulogne,  que  \cs 

ihèralions  des  fibres  musculaires,  dans  les  rausdes  cnvaliîs  par 
ilrophie,  consistaieal  principalemcnl  en  une  augmentation  coc- 

sdi'rah'e  des  noyau\  du  sarcolerame.  Voici  rommcnt  il  s'expri- 

uaitilOL-  sujet: 

■  L'altération  la  plus  importante  de  toutes  est  sans  contredit 
l'BtroiJiie  simple.  En  effet,  dans  les  muscles  malades,  la  très 
grande  majorilé  des  fibres  musculaires  ont  subi  uniquement  ce 

:iire  d'altération,  el  même  dans  les  points  les  plus  altérés,  bon 
»mbre  d'éléments  en  sont  atteints.  Celte  parlicularîlé  démontre 
"  elle  seule  l'erreur  commise  par  les  premiers  observateurs,  et 

1  particulier  par  Duclienno,  lorsqu'ils  ont  cru  à  la  nature  grais- 
Bemedcla  lésion  musculaire.  L'atrophie  simple  réduit  un  grand 
nombre  d'éléments  à  la  moitié,  au  tiers,  au  quart  de  leur  volume 
norm&l.  Elle  peut  être  portée  à  des  limites  oxlrômes  sans  que  la 
striation  soil  modifiée,  fait  important  sur  lequel  nous  avons  déjà 
n  l'occasion  d'insister. 

Immédiatement  après  celle  altération  élémentaire  on  doit  pla- 
Wr  la  dégénérescence  granuleuse  protéique  (ou  dégénérescence 
gfaniilyuse  proprement  dite).  Elle  apparaît  dans  un  nombre 
variable  d'éléments  qui,  le  plus  souvent,  ont  déjà  subi  un  cora- 
intHcement  notable  d'atrophie.  Au  début,  elle  porte  rarement  sur 
tuale  la  longueur  d'une  fibre,  mais  quand  elle  est  très  avancée, 
aprts  avoir  réduit  les  fibres  musculaires  à  une  uiacilence  extrônie. 
«lie  d6lermine  la  résorption  plus  ou  moins  complète  du  contenu 
'le  la  gaine. 

■  Dans  les  fibres  atrophiées  ou  dégénérées,  les  noyaux  muscu- 
lûres  se  multiplient  d'une  manière  plus  ou  moins  notable.  Ils 
fwcucnt  ainsi  des  groupes  ou  chapelets  de  deux,  trois,  quatre 
OuyaiH  ;  quehiuefois  de  petits  amas  composés  de  dix  à  douze  de 
1^  *léuienls. 

"  Les  noyaux  prolifères  sont  libres  ouentourôs  d'une  masse  com- 
""Uncde  protoplasraa  ;  ils  sonten  général  d'autant  plus  nombreux 
«lue  la  fibre  est  plus  dégénérée.  Dans  quelques  faisceaut  primitifs 
''oui  le  contenu  slrié  est  tout  à  fait  transformé,  outre  ces  amas  de 
"fTaux,  on  peut  trouver  des  cellules  arrondies  ou  légèrement 
illungêes,  analogues  à  celles  qui  se  développenl  dans  les  myo- 
siUs. 
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«...  Dans  les  fibres  très  dégénérées,  il  existe  presque  conslara- 
ment,  au  milieu  des  granulations  proléiques,  quelques  granula- 
tions graisseuses,  mais  ces  dernières  sont  toujours  peu  abondantes, 
et  l'on  peut  admettre  que  la  dégénérescence  des  fibres  muscu- 
laires ne  joue  qu'un  rôle  tout  h  fait  accessoire  dans  les  lésions  de 
l'atrophie  muscidaire  protopathique .  Friedreich  a,  en  outre,  signalé 
dans  celte  maladie,  l'eMslence  de  la  dégénérescence  vitreuse.  Mais 
celle-ci  n'a  été  notée  dans  aucune  des  observations  qid  servent 
de  base  à  notre  description.  Nous  croyons  môme  qu'elle  ne  se  ren- 
contre ni  dans  les  atrophies  progressives  deutéropathiques,  ni  dans 
la  paralysie  infantile,  affections  qui  ont  été  confondues  par  cet 
auteur  avec  l'atropliie  musculaire  progressive  vraie,  dans  une  des- 
cription commune.  » 

n  11  s'agit  là  sans  doute  dune  erreur  d'observation  provenant  de 
l'emploi  du  harpon  pour  l'examen  des  muscles,  méthode  utilisée 
plusieurs  lois  par  Friedreîch.  En  effet,  quand  à  l'aide  de  cet  ins- 
trument on  extrait  des  muscles  une  parcelle  de  tissu  dont  les 
éléments  sont  encore  vivants,  les  [fibres  musculaires,  mises  en 
contact  avec  un  liquide  qui  les  imbibe,  se  transfonnent  en  grande 
partie  en  une  substance  translucide,  sans  stries,  ayant  tous  les 
caractères  de  la  matière  dite  vitreuse. 

H  Dans  l'amyotropbîe  progressive,  les  fibres  musculaires  ne  sont 
pas  seuls  atteintes;  le  périmysium  est  également  altéré.  11  est 
épaissi  et  son  hyperplasie  suit  très  exactement  la  distribution  des 
lésions  atrophiques  ou  dégénéralîves...  Le  périmysium,  tant 
externe  qu'interne,  est  d'autant  plus  épaissi  que  les  fibres  ont  un 
diamètre  moindre  ;  de  sorte  que  les  fibres  les  plus  grêles  sont  les 
plus  espacées.  En  outre,  les  noyaux  de  ce  tissu  conjonclif  sont 
devenus,  dans  les  points  liyperplasiés,  plus  abondants  qu'à  l'état 
normal,  et,  là  où  les  fibres  musculaires  contiennent  des  éléments 
nouveaux,  le  périmysium  en  est  également  rempli.  Celte  con- 
comitance, aussi  bien  dans  les  muscles  que  dans  les  nerfs,  est 
d'ailleurs  un  fait  constant  et  l'un  des  caractères  généraux  des 
atrophies. 

i  Dans  les  cloisons  conjonctives  du  périmysium  externe,  plus 
rarement  aussi  de  l'interne,  on  trouve  parfois  dans  les  points  les 
plus  altérés,  des  amas  de  vésicules  adipeuses  plus  nombreuses 
qu'à  l'état  sain  (scléro-adipose  interstitielle).  Mais  cette  scléro-adi- 
pose  interstitielle  est  rare,  peu  développée,  et  son  rôle  me  parait 
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fflaliveuioot  très  reslrciol  dans  les  lésions  de  l'atrophie  muscu- 
laire progressive  vraie.  >> 

Les  recherches  de  Friedreich  ont  conduit  cet  auteur  à  une 
ronccpUon  différealc  de  la  nature  des  altérations  musculaires 
de  la  maladie  d'Aran-Diichenne.  D'après  Friedreich,  il  s'agirait  en 
somme  d'une  n  poliuujosile  cfn-onique  progressive  ».  Au  début 
les  altérations  seraient  limitées  au  périmysium  interne  ;  il  y  aurait 
hypcrplasie  des  fibrilles  du  tissu  conjonctîf  inlerposé  aav  fibres 
musculaires  primitives.  Cette  hyperplasïe  conjonctive  venant  â 
irriter  les  faisceaux  primitifs,  il  en  résulterait  une  multiplication, 
un  accroissement  de  volume  des  corpuscules  musculaires  et  de 
leur  noyau  principalement.  Quelquefois,  il  se  produirait  concomi- 
lamment  une  hj-perplasie  d'un  certain  nombre  de  fibrilles  mus- 
culaires, et  alors  ces  fibres  hypertrophiées  se  diviseraient  en  deux 
ou  trois  filaments  secondaires.  Mars  ce  qui  parait  prédominer  et 
ce  que  l'on  observe  constamment,  d'après  Friedreich,  c'est  l'atro- 
phie d'un  plus  ou  moins  grand  nombre  de  fibres  musculaires  étouf- 
lées  en  quelfiue  sorte  par  le  tissu  conjonctif  en  voie  de  prolifération. 
Ainsi  coinprimées,  ces  fibrilles  musculaires  vont  en  s'amincissant 
âe  plus  en  plus,  tout  en  conservant  leur  structure  normale, 
leur  striation  {atrophie  simple)  ;  ou  bien  ces  fibrilles  perdent  leur 
Ktriation,  parce  que  la  substance  contractile  se  désorganise,  se 
désagrège,  envaliie  qu'elle  est  finalement  par  la  dégénérescence 
fânnue  ou  f/raisseuse.  Cette  dégénérescence  graisseuse  de  la  subs- 
ilance  contractile  ne  joue  d'ailleurs  qu'un  rôle  secondaire  dans 
l'easenible  du  processus  histologique  :  ce  qui  l'emporte,  ce  qui 
:eonsliluc  la  lésion  prépondérante,  c'est  la  prolifération  du  tissu 

injonclif.  El  guaiid,  par  hasard,  cette  hijperplasie  conjonctive 

faccomprigne  (fttiie  adipose  très  prononcée,  ce  n'est  pas  dans 

gaiius  siircolcrnmateuses,   c'est  dans  les  interstices  du  tissu 

nJoHctif  proliféré  fjue  la  graisse  se  rencontre  en  abondance.  En 
'autres  termes,  le  processus  musculidre,  dans  la  maladie  d'Aran- 

lelienne,  aboutit  toujours  à  un  étoulTemenl,  à  une  destruction 

:3  Gbres  contractiles,  opéré  par  du  tissu  conjonctif  hypcrplasié. 

y  a  d'abord  myosite  interstitielle,  laiiuelle  entraîne  h  sa  suite 
myosîte  parenchymateuse.  Cette  myosite,  d'après  Friedreich, 
•«complique  habituellement  d'une  infiltration  graisseuse  intersli- 
/i«//#;quelquefoi8  aussi  d'une  dégénérescence  graisseuse  parenchy- 
malcuse,c'e8t-A-dire  portant  sur  le  contenu  des  fibres  musculaires. 
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En  somme,  pour  Hayem,  les  altéralions  musculaires  qui,  dans 
la  maladie  d'Aran-Dacheonc  vraie,  abouUssenl  A  l'alrophîe  de  la 
substance  conlracLile,  seraiont  surloul  des  allcralions  parenchy- 
niateuses  (myosite)  ;  pour  Friedrcich,  auconiraire,  ce  seraient  des 
altéralions  inlcrslitlelles,  reproduisant  sous  une  fonne  allènuée  les 
altérations  qu'on  rencontre  dans  la  paralysie  pseudo-hij pertro- 
phique,  affeclion  dont  nous  nous  occuperons  procliainemenl.  Or, 
celle-ci  no  complique  jamais  Tatrophie  musculaire  progressive  du 
type  Aran-Duchenno,  tandis  qu'elle  s'associe  Wquemmenl  aat 
autres  types  d'atrophie  musculaire  progressive.  A  priori,  je  serais 
donc  disposé  à  me  railler  à  l'opinion  d'Hayem,  Suivant  l'opinion 
qui  tend  à  prévaloir  aujourd'hui,  l'atroplûe  musculaire,  dans  les 
myopathies  progressives,  est  toujours  la  conséquence  d'un  proces- 
sus complexe,  qui  comprend  des  altérations  à  ta  fois  interstitielles 
et  parenchymaleuses, 

b)  Lésions  nerveuses.  —  Ici  nous  allons  nous  aventurer  sur 
un  terrain  où  tout  est  controverse.  Les  opinions  les  plus  con- 
tradictoires ont  été  émises  et  régnent  encore  touchant  l'existence 
et  la  nature  des  lésions  nerveuses  de  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive. Pour  que  vous  ne  vous  égariez  pas  ù  travers  ce  dédale 
d'affirmations  contradictoires  que  j'aurai  à  passer  en  revue,  je 
procéderai  par  ordre.  Je  vous  dirai  donc  que  ces  opinions  peu- 
vent se  ranger  sous  quatre  chefs  : 

1'  Pour  certains  auteurs,  ces  lésions  neneuscs  se  réduisent  à 
une  atrophie  des  racines  antérieures  de  la  moelle. 

2'  Pour  d'autres,  ces  lésions  consistent,  avant  tout,  dans  une 
dégénérescence  avec  atrophie  des  cellules  des  cornes  antérieures, 
qui  dominerait  en  quelque  sorte  le  processus  unalomo-jwtho- 
logique  de  l'atropUie  musculaire  progressive, 

3^  Pour  d'autres,  au  contraire,  les  lésions  spinales  nu  se  ren- 
contrent qu'accidentellement  dans  les  cas  d'atrophie  musculaire 
progressive,  et  seraient  alors  consécutives  aux  altérations  muscu- 
laires périphériques. 

4"  Pour  d'autres,  enCn,  l'atrophie  musculaire  progressive  serait 
l'expression  et  la  conséquence  dune  lésion  du  grand  sympattiique. 

Lésion  du  grand  sympathique.  —  Je  \ous  dirai  d'abord  quel- 
ques mots  de  cette  théorie,  de  celle  qui  voit  dans  l'atrophie  mus- 
culaire progressive  une  maladie  du  grand  synipalhique, 

Schneevogt  est,  autant  que  je  sache,  le  premier  qui  ait  attiré 
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l'allentiuD  des  palhologïslcs  sur  l'existence  des  lésions  du  grand 
î-ympalliîque  dans  l'alpopliie  musculaire  progressive.  H  est  vrai 
qu'il  s'appuyail  ?ur  une  observation  insolite  à  certains  égards 
(existence  d'un  rétpécissement  des  pupilles),  et  qu'à  l'autopsie 
du  malade  en  cause,  on  trouva,  indépendamment  de  l'atrophie 
du  grand  sympathique  cervical,  une  atrophie  des  racines  anté- 
rieures et  un  foyer  de  ramollissement  de  la  moelle.  Parmi  les 
autres  exemples  d'altérations  du  ^rand  sympatliique.  constatées 
dans  les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive,  je  citerai  deus 
observations  publiées  par  Jaccoud  et  deux  autres  de  Lubiroon", 
tirées  du  service  de  CLarcol. 

Mon  avis  est  qu'on  n'a  pas  accordé  à  ces  faits  une  attention  suf- 
fisante. L'avenir  dira  si  j'ai  raison  en  m'esprimanl  ainsi;  je  cons- 
tate que  présentement  la  théorie  qui  fait  intervenir  le  grand 
sympathique  dans  la  pattiogéuie  de  l'atroptiie  musculaire  progres- 
sive est  presque  universellement  abandonnée. 

Usions  des  racines  antérieures  de  la  moelle.  —  La  première 
upinîun,  celle  qui  faisait  intervenir  une  lésion  des  racines  anté- 
rieures de  la  moelle,  n'a  plus  aujourd'hui  qu'un  intérêt  historique. 
Elle  est  née  sous  les  auspices  de  Cruveilhier,  à  la  suite  de  l'au- 
topsie d'un  malade  dont  l'observation  fit  beaucoup  de  bruit  jadis, 
mais  qui  n'a  plus  aujourd'hui  beaucoup  de  valeur.  Les  centres 
nerveux  du  sujet  en  question  ne  présentaient  aucune  lésion 
appréciable  à  Cœil  nu. 

On  attribuait  naturellement  ime  grande  valeur  au  fait  analomc* 
pathologique  découvert  par  Cruveilhier  ;  à  l'appui  de  ce  fait  sont 
venues  s'ajouter  une  série  d'observations  de  Duménil,  Trousseau, 
Va][HaD,  Luys,  Jaccoud,  Schneevogt.  Valentlner,  Menjnud,Clarke, 
SchDppel.  Grimm.  Recklinghausen,  etc.  Je  ne  parle  que  des  ob- 
servations où  l'atrophie  des  racines  antérieures  existait  seule  en 
^parence,  en  fait  de  lésions  nerveuses,  où  elle  ne  se  rencontrait 
pas  avec  des  ultéralions  des  cornes  antérieures,  comme  c'était  le 
fas  dans  d'autres  observations. 

Or,  deux  simples  remarques  vous  feront  comprendre  que  les 
feils  de  la  première  catégorie  ont  complètement  perdu  la  signifi- 
cation qu'un  avait  voulu  leur  attribuer. 

D'abord,  l'absence  d'atrophie  des  racines  antérieures  de  la 
moelle,  c'est-à-dire  d'une  lésion  qui  se  révèle  à  l'œil  nu,  a  été 
constatée  dans  un  très  grand  numbre  d'observations  d'atrophie 
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rauscuiaire  progressive  (Eulenburgen  menlionnc  jusqu'à  di\-neuf)  ; 
en  second  lieu,  lorsqu'il  est  dit,  à  propos  d'observalions  déjà  an- 
ciennes, que  l'atrophie  des  racines  antérieures  existait  indépen- 
damment de  toute  lésion  spinale,  on  est  en  droit  de  se  demander 
quelle  valeur  revient  à  des  constatations  négatives  qui  dat«nt 
d'une  ^'poque  où  la  technique  hislologiqiie  disposait  de  ressources 
reconnues  insuffisantes  aujourd'hui.  En  un  mot,  la  preuve  est 
encore  à  faire,  comme  quoi  l'atrophie  des  racines  antérieures  se 
rencontre  indépendamment  de  toute  altération  des  cornes  anté- 
rieures, dans  la  maladie  qui  nous  occupe. 

Lésionssptnalei.  Allêralions  dcscornea  antérieures.  — L'opinion 
qui  rattache  les  manifestations  de  l'atrophie  musculaire  progres- 
sive à  une  altération  des  cornes  antérieures  ou  de  toute  autre 
région  de  la  moelle  est  assise  sur  des  preuves  beaucoup  plus 
solides,  qui  méritent  un  examen  sérieax. 

Il  y  a  plus  de  trente  ans,  Valentiner  publiait  un  cas  d'atrophie 
musculaire  progressive,  oii,  à  l'autopsie,  on  trouva  un  ramollis- 
sement central  de  la  moelle,  occupant  la  portion  du  ni'^vra.^e, 
qui  correspond  à  l'émergence  des  trois  dernières  paires  cervicales 
et  des  trois  premières  paires  dorsales.  Vers  la  môme  époque(185i), 
Scheneevogl  a  relaté  un  fait  du  même  genre  ;  le  foyer  de  ramol- 
lissement occupait,  à  peu  de  chose  près,  la  mémo  région  de  la 
moelle.  Je  citerai  ensuite  les  observations  de  Leubuscher,  de 
Schûppel,  de  Friedreich,  de  Lockart-Clarke,  de  Luys.  de  Duménî), 
de  Hayem,  puis  une  série  d'observalions  tirées  du  service  de 
Charcot,  où  des  lésions  spinales  ont  été  dûment  constatées  à 
l'autopsie  de  sujets  qui,  de  leur  vivant,  avaient  présenté  des 
atrophies  musculaires  disséminées  el  à  évolution  progressive.  Je 
me  sers  ù  dessein  de  cette  dernière  expression,  voulant  réserver 
la  question  de  savoir  si,  dans  ces  diverses  observations,  il  s'agis- 
sait bien  de  l'atrophie  musculaire  progressive  du  type  Apan- 
Duchenne. 

En  regard  de  ces  faits  se  dresse  une  liste  presque  tout  aussi 
longue  d'observations  d'atrophie  musculaire  â  évolution  lente  et 
progressive,  où  à  l'autopsie,  l'absence  de  lésions  spinales  a  été 
constatée  par  des  observateurs  d'une  compétence  indiscutable. 
Eulenburg,  dans  son  Traité  des  maladies  du  système  nerveux  péri- 
phérique paru  en  1878,  relevait  déjà  une  quinzaine  de  faits  de  ce 
genre,  publiés  par  Aran,  Axenfeld,  Landry,  Oppenheimer,  Turck, 
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Cohn,  Fricdberg,  Meryou,  Malsmslcn,  Bamberger  et  Friedreîch. 
CelLu  liste  s'est  allongée  do  quelques  observaLionâ  nouvelles  dont 
l'une,  celle  de  Lichthcim  (1878)  mérile  une  mention  spéciale,  en 
niion  de  rîmporlance  qu'on  lui  aaLtrîbuée  en  Allemagne. 

In  autre  fait  récent,  qui  se  rattache  au  même  groupe,  a  été 
publié  par  un  élève  de  Dueliek,  M.  Langor,  Il  s'agit,  en  deux 
inot<,  d'un  homme  de  quarante-huîl  ans,  tuberculeux,  chez  lequel 
;!o  ilêreloppa  lonlemenl  et  sans  cause  connue,  une  atropine  mus- 
culaire qui  s'étendit  aux  quatre  membres,  atteignant  sa  plus 
grande  intensité  aux  cuisses.  Le  malade  suceomi»  à  la  tubercu- 
lo^-  L*evamen  histologique  de  la  moelle  ne  donna  que  de:?  résut- 
lali  négatirs. 

Comment  concilier  ces  faits  en  apparence  si  contradictoires? 
Je  Mis  essauT  de  le  (aire,  dans  les  limites  du  possible.    Pour 
cela,  je  me  vois  obligé  de  vous  rappeler  une  fois  encore  que, 
jusqu'à  une  époque  récente,  jusqu'à  ces  cinq  ou  st\  dernières 
annips,  ceux  qui,  dans  lo  but  d'enrichir  et  de  compléter  l'histoire 
de  l'atrophie  musculaire  progressive,  apportaient  des  matériaux 
nuunau\  sous  forme  d'observations  cliniques,  s'exposaient  forcé- 
ment à  une  confusion  que  Vous  connaissez  bien,  s'exposaient  à 
Ltoif  une  seule  et  même   maladie  dans  ces  processus  morbides 
lltos  ou  moins  distincts  que  l'ou  désigne  aujourd'hui  sous  le  nom 
mil  li/pes  d'atrophies  mmcultiires  progressives.  Voilà  un  premier 
point  i  faire  entrer  en  ligne  de  compte. 

ft'nu  autre  côté,  les  examens  histologiques  de  la  moelle  n'ont 
^  s  toujours  été  pratiqués  avec  une  rigueur  suflîsante  ;  nalurel- 
thfflent  cette  rigueur  laisse  d'autant  plus  ù  désirer,  d'une  façon 
B^nèrale,  que  l'on  remonte  à  une  époque  plus  lointaine.  D'année 
■«  année  oo  découvre  des  perfectionnements  techniques,  qui 
|Petnicltenl  de  déceler  des  altérations  histologiques  des  centres 
PliervciLv,  I&  où,  avec  les  procédés  anciens  d'investigation,  on  eût 
^conduit  à  conclure  à  un  état  normal  des  tissus. 


tfi  tas  connus  tfalruphie  musculaire  progressive  avec  alléra- 

'>m  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  se  rapportent  pour  la 

pl'ipm   au   t;/pe    Aran-Duclienne .    —    Cela  posé ,    éliuiinona 

'^^  obsenutions  anciennes  qui,  d'une  façon   patente,  sont  paa- 

L  ïibles  de  la  critique  que  je  viens  de  formuler  en  dernier  lieu.  IH9- 

llnjoDS,  d'autre  pari,  du  type  d'atrophie  musculaire  progressive, 
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auquel  sont  restés  attachés  les  noms  d'Aran  et  de  Duchenne,  les 
observations  qui  ne  réalisent  pas,  dans  ses  principaux  traits,  le 
syndrome  clinique  spécial  à  ce  type  d'atrophie  musculaire,  et 
ces  traits  principaux,  je  vous  rappelle  quels  ils  sont  : 

Début  habituel  de  latrophie  par  les  petits  muscles  de  la  main, 
à  une  époque  de  la  vie,  assez  éloignée  de  la  naissance,  pour  qu'on 
puisse  écarter  l'influence  de  l'hérédité  morbide  ; 

Envahissement  lent  et  progressif  d'autres  muscles,  dans  un 
ordre  déterminé,  indiqué  précédemment; 

Contractions  flbrîllaires  ;  réaction  de  dégénérescence  à  l'explo- 
ration électrique  des  muscles,  à  une  certaine  période  de  la  myopa- 
thie; 

Association  éventuelle  de  ce  complexus  à  celui  de  la  paralysie 
bulbaire  progressive. 

Cette  double  élimination  effectuée,  mettons  en  regard  des 
faits  restants,  les  résultats  de  l'examen  hîstologique  des  centres 
nerveux,  et  nous  arriverons  à  cette  conclusion  :  que  dam  ces  obser- 
vations^ les  altérations  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  ont  été 
constatées  dune  façon  à  peu  près  constante. 

Voici  sous  forme  de  tableau  la  liste  des  observations  d'atrophie 
musculaire  progressive,  qui  réalisent  la  double  condition  énoncée 
ci-dessus. 
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NOM 

AGE 
et  profession 

LIEU 
de  début 

PARTICULARITÉS 

ÉTAT 

de  Fauteur. 

*du 
malade. 

de 
l'atrophie. 

clinique». 

deU  moelle. 

Hayem. 

48  ans. 

Main  droite. 

Main    en    griffe. 

Atrophie  des  cor- 

1869. 

Imprimeur 

Contractions 

nes  antérieures  de 

sur  étoffes. 

fibr  maires. 

la  région  cervicale. 

Hayeii. 

39  ans. 

Eminence 

Douleurs   précé- 

Atrophie très  mar- 
quée cies  cornes  an- 

Cuisinière. 

lenar  du  côté 

dent  l'atrophie. 

droit. 

Troubles    de   la 
déglutition. 

térieures,  dans  la  ré- 
gion cervicale  ;  myé- 
lyte  centrale  chro- 
nique. Léger  degréj 
de  méningite,  léger, 
degré  de  sclérose, 
diffuse,  portantsur- 
tout  sur  les  fais- 
ceaux radiculaires 
antérieurs. 

Charcot. 

68  ans. 

Début    par 

Faiblesse    des 

Atrophie  pigmen- 

1870. 

(Femme.) 

des  troubles 

memb'res    supé- 

taire   des    cellules 

1 

de  la  phona- 

rieurs. 

nerveuses  de  la    1 

tion  et  de  la 

Pas  d'atrophie  de  1  moelle  et  du  bulbe.  | 

déglutition. 

la  langue. 

Contractions 

fibrillaires. 

Charcot  et 

37  ans. 

Main  gauche 

Contractions 

Atrophie  des  cel- 

GOllBAULT. 

Couturière. 

puis  droite. 

fibrillaires. 

lules  des  cornes  an-; 

1875. 

térieures    de    la 
moelle.  Léger  degré 
de  méningo-myélite 
diffuse. 

PlERRET     et 

27  ans. 

Bras   droit 

Atrophie     des 

Atrophie  des  cor- 

Troisier. 

Chaudron- 

(biceps). 

éminences    thé- 

nes  antérieures  de 

1875. 

nier. 

nars. 

Embarras  de  la 
parole. 

la  région  cervicale. 

Pierret   et 

22  ans. 

Membre 

Alrophiedes  émi- 

Atrophie pigmen- 

Troisier. 

Ouvrière  en 

droit. 

nences     thénars 

taire     des    cellules 

1875. 

dentelles. 

et   hypothénars, 

des  inlerosseux, 

des  avants-bras, 

des  deltoïdes. 

Contractions 

fibi^illaires. 

Troubles  de  la 

des  cornes  anlérieu-j 
res,  surtout  dans  la. 
région  cervicale. 

déglutition. 

DÉJÉRINE  et 

62  ans. 

2  côtés. 

Atrophie    des 

Atrophie  pigmen- 

Revercbon. 

musclesdesdeux 

taire  des  cellules  du, 

1884. 

mains  :  main  si- 
mienne,    griffe 
cubitale. 

Atrophie    des 
éminences    thé- 
nars   des    deux 
pieds. 

renflement  cervical 
et  lombaire. 
Névrite  des' nerfs 
musculaires. 

Voici  d'autre  part  un  tableau  dans  lequel  se  trouve  relevé  im 
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certain  nombre  de  cas  d'atrophie  musculaire  progressive  à  début 
autre  que  par  les  mains,  et  où  néanmoins  à  Tautopsie  on  a  trouvé 
des  altérations  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures. 


AGE 

LIEU 

NOM 

et    prores<»ion 

de    début 

PARTICLLA  RITES 

ÉTAT 

de  l'auteur. 

du 
malade. 

de 
l'atrophie. 

cliniques. 

de  la  moelle. 

PiCK. 

Membres  in- 

Marche ascen- 

Atrophie des  cel- 

1876. 

férieurs. 

dante;    pseudo- 

lules ganglionnaires 

(Arch,  fur 

hypertrophie  de 

des     cornes     anté- 

Psychiatrie, 

quelques     mus- 
cles des  membres 

rieures  ;     dans     le 

t.  VL) 

segment    lombaire, 

canal  accessoire. 

PlERRET. 

54  ans. 

Membres  in- 

Rétropulsion 
irrésistible. 

(?) 

1877. 

Cordonnier. 

férieurs. 

(Revue  men- 

suelle .) 

Erb 

58  ans. 

Muscles  de 

L'atrophie     a 

Atrophie  des  cel- 

et SCHl-LTZE. 

la  nuque,  de 

respecté  les  mus- 

lules ganglionnaires 

1879. 

répauleel  du 

cles  de  la  main 

des     cornes    anté- 

Arch. fur 

bras. 

et    de     l'avant- 

rieures  de  la  moelle. 

Psychiatrie. 

br&s.  Pas  de  con- 

renflement cervical 

T.  IX. 

tractions    fibril- 
laires  ;     simple 
diminutions   de 

Texcitabilité 
électrique. 

et  lombaire. 

PROIST      et 

45  ans. 

Atrophie  con- 

Sclérose des  fais- 

Bali.kt. 

Ouvrier. 

sécutive     à    un 

seaux  blancs.  Des- 

1880. 

mal  de  Pott,  in- 

truction et  atrophie 

Revue    de 

téressant  les  émi- 

d'un  certain  nombre 

médecine. 

nences  thénaret 

de  cellules  des  cor- 

N° 6. 

hypothénar,    et 
les   interosseux. 

nes  antérieures. 

AlFHECIIT. 

5i  ans. 

Membres  in- 

L'atrophie était 

Atrophie  des  cel- 

1881. 

Berger. 

férieurs. 

peu     prononcée 
aux  membres  su- 
périeurs;   un 

lules  ganglionnaires 
des  groupes  anté- 
rieurs   et    internes 

» 

frère   et  un   fils 

du    patient, 
avaient  la  même 
maladie,      mort 
dans  le  délire. 

des  cornes  anté- 
rieures, dans  le  seg- 
ment cervical  ;  atro- 
phie des  cellules 
ganglionnaires  dansi 
toute  rétendue  des 
cornes  antérieures, 
dans  les  deux  autres 
segments. 

Fromeyeh. 

Homme  de 

Bras, pecto- 

Atrophie   tar- 

Atrophie des  cel- 

LlIIBKRMElS- 

40  ans. 

raux,    prand 

dive  des  muscles 

lules  ganglionnaires 

TKR. 

dentelé. 

de    i'avant-bras 

des    cornes     anté- 

1886. 

et    de  la   main. 
Pas  de  réaction 
de      déjg'énéres- 
ccnce. 

rieures. 

tïpf;  AHAS-nrciEEssE 

Je  dois  vous  faire  remarquer,  comme  vous  pouvez  tous  en 
convaiocre,  en  consuitanl  ces  deux  tableaux,  que  dans  un  certain 
nombre  des  autopsies  publiées,  l'altération  des  cellules  des  cornes 
antérieures  coïncide  avec  quelques  lésions,  plus  ou  moins  éten- 
dues, habituellement  légères,  soit  des  méninges,  soit  des  régions 
delà  moelle  autres  que  les  grandes  cellules  motrices. 

Or,  on  connaît  aujourd'hui  une  variété  de  myélite,  la  syringo- 
mjt'lio.  qui  dans  certains  cas,  offre  la  plus  grande  analogie  do 
syiDptùines  et  d'évoluttion  avec  la  maladie  d'Aran-Duchenne.  Il 
esldoDC  vraisemblable  qu'on  a  rattaché  à  celte  dernière  defi  cas 
de  syringo-myélie  dont  la  véritable  nature  a  été  méconnue.  S'il 
en  est  ainsi,  les  Tails  qui  se  rattachent  au  type  Aran-Diiciienne, 
déjà  considérablement  réduits  par  la  découverte  des  types  Tami- 
lifliu,  finiront  par  se  réduire  à  un  nombre  infime. 

Par  quel  processus  est  atteinte  la  cellule  trophiquc  ?  S'ogiL-il  d'un 
travail  inflammatoire  ou  d'une  dégénérescence?  C'est  qu'il  est 
liieti  diCDcile  de  déterminer  en  l'état  actuel  de  nos  connaissances. 

DiAcsosTic.  —  Ciitle  question  de  diagnostic  soulève  les  points 
^tiivants  : 

Quand  la  maladie  est  à.  ses  débuts,  que  l'atrophie  umsculiiire 

«»l  limitée  à  une  petit  nombre  de  muscles,  tels  que  ceux  de  la 

niain,  portions  limitées  d'un  muscle  plus  volumineux  et  surtout 

^  un  muscle  profond,  il  y  a  d'abord  «  obtenir  la  preuve  qu'on  a 

felleinenl  affaire  à  de  l'atrophie  musculaire.  Pour  cela,  vous  ne 

^«lis  en  tiendrez  pas  â  de  simples  apparences,  à  la  disparition  de 

l*MiiIie  normale  formée  par  un  muscle.  Vous  rechercherez  aussi 

l*S^ne  ou  la  suppression  fonclionnello  qu'entraîne  forcément  la 

'lisparition  d'un  certain   nombre  de    fibres  musculaires;  vous 

S'floryrez  avec  le  courant  Faradique  le  faisceau  musculaire  ou  le 

wnsclu  que  vous  soupçonnez  d'être  envahi  pur  l'atrophie,  pour 

^''nstaler  que  l'excitabilité  faradtquc  est  diminuée  proportionnel- 

'«menl  au  degré  de  l'atrophie  présumée.  Enfin,  en  cas  de  doute. 

1  W»  procéderez,  au  besoin,  à  rescision  d'un  fragment  de  urnscht, 

f  en  VûQj  }i(>rvanl  du  harpon  ou  de  l'eniporte-pièce,  pour  Boumettru 

I  "Uxamen  histologique  la  partie  excisée.  Toutefois,  je  ne  dois  pa» 

[  'Ws  laisser  ignorer  que  cette  pratique  n'est  pas  exempte  d'incon- 

I  V6niem5_  qu'elle  peut  avoir  pour  effet  d'iiccélôrer  la  marche  ullé- 

I  neiire  de  l'atrophie. 
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L'atrophie  musculaire  existe  rùcUenient  ;  vous  aurez  alors  à 
rechercber  si  elle  a  débuLé  par  les  lieat  d'éleelion  que  vous  con- 
naissez déjà,  si  elle  se  développe  suivant  une  marche  progressive, 
danâ  l'ordre  que  je  vous  ai  indiqué  en  vous  exposant  la  sympto- 
raalologie  du  type  Aran-Duchenne.  Vous  aurez  aussi  à  rechercher 
si  cette  atrophie  musculaire,  à  marche  progressive,  est  précédée  par 
des  contractions  ûbrillaires  dans  les  muscles  menacés,  si,  â  ses 
débuts,  elle  s'accompagne  des  signes  de  la  réaction  de  dégénéres- 
cence, et  je  vous  ai  dit  combien  celte  recherche  est  délicate. 

Vous  ne  négligerez  pas  non  plus  l'examen  des  coraméraoralifs. 
Vous  savez  que  la  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  dont 
nous  nous  occupons  actuellement,  ne  revêt  jamais  le  caractère 
d'une  maladie  familiale,  que  l'hérédité  est  étrangère  il  son  déve- 
loppement ou  ne  manifeste  son  iniluence  que  d'une  façon  indi- 
recte. Vous  aurez  aussi  â  tenir  compte  de  ce  fait  que  la  maladie 
d'Aran-Duchenne  se  développe  presque  toujours  chez  des  sujets 
ayant  atteint  l'ûge  raur,  et  qu'habituelle  nient  les  malades  rap- 
portent l'origine  de  leur  maladie  â  quelques-unes  des  causes 
occasionnelles  que  je  vous  énuniérais  plus  haut.  EnQn,  la  surve- 
nance  d'accidents  bulbaires,  à  une  période  plus  ou  moins  avancée 
de  la  maladie,  devra  être  considérée  comme  un  autre  argument 
d'une  grande  valeur,  propre  â  corroborer  le  diagnostic  de  mala- 
die d'Aran-Duchenne,  dans  un  cas  d'atrophie  musculaire  progrès^ 
sive.  Je  vous  exposerai  plus  tard,  le  diagnostic  différentiel  des 
différentes  formes  d'atrophie  musculaire  progressive. 

J'ajoute  que  quand,  par  l'analyse  des  commémoralifs,  par 
l'étude  minutieuse  du  mode  de  début,  du  mode  dévolution  de 
l'atrophie,  et  après  avoir  pris  en  considération  l'ensemble  sympto- 
malique ,  vous  seroit  arrivé  à  conclure  que  vous  n'êtes  pas  en  pré- 
sence de  l'une  des  formes  familiales  que  je  vais  bientùt  décrire,  il 
faudra,  pour  que  le  diagnostic  d'atrophie  musculaire  progressive, 
type  Duchcnnc-Aran,  soit  certain,  qu'il  n'existe  pas  de  symptômes 
surajoutés  à  ceux  qui  spéciQenl  l'atrophie  musculaire  et  que  vous 
connaissez  maintenant  :  je  veux  parler  des  contractures  très 
légères  ou  très  accentuées,  de  i'état  des  réflexes,  et  d'autres 
signes  impliquant  une  participation  plus  ou  moins  étendue  des 
parties  de  la  moelle,  autres  que  les  cellules  des  cornes  antérieures, 
au  processus  anatomique  de  la  maladie.  Dans  les  cas  où  des 
Bymplômes  de  cet  ordre  se  montrent,  la  maladie  n'est  plus  pri- 


miliïc,  maïs  bien  sccondure,  et  touï  n'avez  cerUioemeoL  pas 
aflaire  à  l'atrophie  musculaire  progre:?«)ve  t\^.  Lorsque  do  us  au- 
rons i-ludit^  la  sclérose  latérale  anivolrophique  et  les  différentes 
variétés  de  pulio-myclites,  etc..  vous  comprendrez  mieut  llm- 
parlance  de  cette  remarque,  et  il  me  sera  plus  facile  de  vous 
eiposer,  tout  au  loag.  le  diagnostic  différentiel. 

Ji!  \eu.x  vous  rappeler  encore  que  lorsque  vous  trouverez  des 
Iroubles  de   la  sea^^ibitité,  ceu\-ci,  a  priori,   devront  éveiller, 
dans  ïolre  esprit,  les  deu\  supposiliuns  suivantes  :  ou  l'anesthésie 
est  un  symptôme  surajouté,  relevant  de  l'hystérie,  et  le  malade 
affecté  d'uni*  atrophie  musculaire  progressive  n'en  est  pas  exempt  ; 
ouïe  trouble  de  la  sensibilité  est  dû  à  une  lésion  de  la  moelle,  qui 
siège  ailleurs  que  dans  les  cornes  antérieures.  Dans  le  premier 
cas,  cherchez    les  stigmates  hystériques;  dans.  le  second   tas. 
éludiez,  avec  détails,  les  caractères  de  \olre  anesthésie;  voyez, 
en  outre,  quels  sont  les  symptômes  concomtUmtâ  qui  pourraient 
vous  mettre  sur  la  voie  du  diagnostic.  J'aurai  occasion  de  vous 
montrer,  dans  le  cours  de  ces  leçons,  que  bien  des  maladies  de 
la  moelle    se  compliquent  d'atrophies  musculaires  secondaires, 
atrophies  plus  ou  moins  étendues  :  tahes    dorsali^,  sclérose  en 
plaque;  certaines  formes  de  la  myélite  transverse,  etc.  Dans  ces 
cas,  le  tableau  morbide  est  assez  accentué  pour  que  vous  ne  com- 
mettiez pas  d'erreurs,  il  n'en  est  pas  de  même  dans  lasyringo- 
1  myéUe.  La  myéhte  cavitaire  compte  en  effet,  au  nombre  de  ses 
I  symptômes  les  plus  importants,  une  atrophie  musculaire,  parfois 
I  trèx  rapide  et  très  étendue,  atrophie  occupant  des  régions  va- 
l  riables.    Il  importe,   en   pareil  cas,  que  vous    sachiez  qu'avec 
l'atrophie  musculaire,  vous  aurez  des  troubles  de  la  sensibilité  : 
I  Ihermo-iuiesthfsi? ,  totale  ou  partielle;  des  paralysies;  des  Irou- 
I  blés  trophiques  ;  de  la  scoliose  dorso-lojubaire,  etc.,  car  sans  cela, 
*ous  commettriez  l'erreur  de  diagnostic.  Et,  pour  ma  part,  je 
'  suis  convaincu  que  cette  erreur,  à  propos  de  certaines  formes 
d'atrophie  musculaire,  a  été  commise  souvent. 

J'aurai  occasion  d'ailleurs,  et  avec  plus  de  profil,  lorsque  nous 
serons  plus  avancés  dans  cette  étude,  de  revenir  sur  ce  point  do 
diagnostic.  KuPio,  à  propos  dos  atrophies  diffuses,  je  vous  c\po- 
ii-rai  le  diagnostic  différentiel  des  atrophies  musculaires  liées  aux 
névrites  multiples,  à  la  névrite  lépreuse  notamment,  qui  peut 
■  évoluer  sous  les  tiaits  extérieurs  de  la  maladie  d'.\i'au-Duchennc 
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ATROPHIES  MUSCULAIRES  PROGRESSIVES 

(formes  familiales) 

paralysie  pseudo-hyfërtropuique 


DÉFINITION.   lilSTOnK^lE. 

Symptouatologie—  Pseudo-hypertrophie  musculaire;  son  début  par  les  membres 
in  rérieurs.  —  Parésie  motrice,  ses  conséquences.  Déformation  de  la  colonne 
vertébrale.  —  Tremblements  fibrillaires.  —  Etal  de  Texcitabilité  électrique.  — 
Troubles  de  la  sensibilité.  —  Etat  de  la  peau  au  siège  de  la  pseudo- 
hypertrophie. —  État  des  membres  supérieurs.  — État  de  la  face.  —  État  du 
muscle  cardiaque. 

IM  ARGUE.  —  Durée.  —  Terminaison. 

Étiologie.  —  Hérédité  ;  son  intervention  dans  le  développement  de  la  maladie  est 
des  plus  évidents.  Observations  qui  démontrent  le  caractère  familial  de  la 
maladie.  Influence  de  Vâge^  du  sexe,  des  cames  occasionnelles ^  des  maladies 
antérieures, 

Anatomie  Pathologique.  —  Etat  des  centres  nerveux;  l'intégrité  des  cornes  anté- 
rieures est  de  règle;  la  paralysie  pseudo-hypertrophique  est  une  myopathie  pri- 
mitive. —  Altérations  musculaires;  elles  consistent  dans  une  sclérose  et  dans 
une  lipomatose  interlibrillaires,  avec  atropliie  consécutive  des  fibres. 

Diagnostic.  —  Pronostic.  —  Traitement. 


DtFiNiTio.N.  —  La  maladie  dont  je  vais  entreprendre  l'élude, 
dans  celle  leçon,  est  caractérisée  cliniqueraent  par  une  augmen- 
tation de  volume  des  masses  musculaires  de  certaines  régions, 
et  par  un  ^tat  de  parésie  des  mômes  muscles  ;  de  là  le  nom  de 
paralysie  pseudo-hypertrophique  donné  à  la  maladie.  Il  s'agit 
en  réalité  d'une  forme  de  myopathie  atrophiante  progressive, 
dans  laquelle  l'atrophie  de  la  substance  contractile  est  presque 
toujours  masquée,  au  début  du  moins,  par  une  production 
exubérante  de  graisse  et  de  tissu  conjonctif  dans  les  interstices 
des  fibres  musculaires.  Le  plus  souvent  cette  maladie  revêt  le 
caractère  familial  ;  elle  s'associe  fréquemment  aux  autres  formes 


Jtfalrophie  musculaire  progressive  lamiliale,  et  toutes  ces  inyo- 
■<palhies  ne  sonl  peul-ûlrc  que  des  variantes  d'une  seule  cl  rai^mc 
■loaludie.  doul  le  germe  est  un  fruit  de  l'hérédité. 


^ 


HiSTORiocE.  —  L'individualité  nosoiogique  de  cette  Torme  do 
myopathie  a  été  entrevue  pour  la  première  fois  par  Duchennc  (de 
Bfiiilogne).  Frappé  du  contraste  qu'il  avait  relevé  chez  un  certain 
nombre  de  malades,  d'une  musculature  en  apparence  très  puis- 
«Qle  coïncidant  avec  une  diminution  de  force  des  muscles  aug- 
Dientés  de  volume  ;  frappé  aussi  du  développement  constant  de 
r«(feclion  dans  le  jeune  âge  et  de  son  début  par  les  membres  infé- 
ticurs,  Duchennc  avait  proposé  de  lui  donner  le  nom  de  paraplégie 
k^prrtt'ophifjiip  de  l'enfnncf.  Cette  dénomination  impliquait  un 
ttrlain  nombre  d'erreurs. 

Ilcsl  reconnu  aujourd'hui  que  l'augmentation  de  volume  do 
Wrtaîns  groupes  de  muscles,  qui  est  la  manifestation  la  plus 
•|ipapenle  de  la  maladie,  n'est  pas  le  fait  d'une  hijpei'tmphi" 
Wwif  de  la  substance  contractile,  qu'elle  est  due  à  une  produc- 
fi^n  anormale  de  graisse  et  de  tissu  conjonctif  dans  les  interstices 
tompris  entre  les  fibres. 

Il  est  reconnu  que  la /jtfmie  motrice,  le  second  symptôme  car- 
liiîial  de  la  maladie,  ne  débute  pas  toujours  par  les  membres 
intérieurs  et  n'olTre  pas  toujours  une  disposition  paraplégique. 

!I  est  reconnu  enfin  que  la  maladie  ne  frappe  pas  exclusivement 
'*  jeune  âge,  qu'elle  peut  exceptionnellement  se  développer  chez 
^e*  adidles. 

Ituclienne  {de  Boulogne)  avait  lui-môme  reconnu  que  sa  prc- 

ifre  dénomination  oliiil  do  tous  points  erronée.  11  lui  reste 
'Wncur  d'avoir  créé  une  entité  morbide  qui  subsiste  en  tant 
Çietvpo  clinique,  et  qu'on  est  convenu  aujourd'hui  de  désigner 
ïousIps  noms  de  parah/sie  pseudo-/ii/perlyop/iiqtic  ou  mijo-sdéro- 
"iw  (Ducheune),  do  sclérose  musculaire  profjrexsive  ^accoud), 
'''^  lipomalofie  musculaire,  progressive  (Hcller). 

En  remontant  dans  le  passé,  on  a  retrouvé  des  observations 
'•  Coste  et  Gioja  (1838),  de  Sleryon  (1832),  de  Rinecher 
,  etc..  etc.,  qui  se  rapportent  au  type  clinique  décrit  par 
Wcbenne,  mais  dont  les  auteurs  n'avaient  pas  compris  la  véri- 
"•Ic  signification.  Je  crois  inutile  de  passer  en  revue,  dans  ce 
't  aperçu  historique,  les  diverses  publications  parues  à  la  suite 


du  travail  de  Diiclii-niie  el  qui  si'  rattachenlù  1  t'Lude  de  la  paralysie 
[iseudo-hyperlropliiqup  ;  j'aurai  du  resle  à  vous  signaler  les  plus 
iniporlantes.  à  propos  de  l'éliologie  el  de  l'analomic  palholo-j 
giqiie.  Vous  verrez  que  presque  loules  roncourcnl  à  démonlrcr] 
que  la  paralysie  p^eudo-liyperlpopliique  se  niltaclie  aux  niyopa-J 
thic!'  familiales.  i{ 

SvHPTOsi.unLor.iK.  —  Presque  loujoiirs.  la  première  manifestalion  I 
de  la  paralysie  pseudo-hyperlropliique  consiste  dims  un  affaiblissc- 
menl  des  membres  ïnrérieurs.  Maïs  cet  étal  de  faiblesse  se  présente' 
rliezun  enfant  très  jeune,  à  l'époque  des  premières  tentatives  faites' 
pour  se  tenir  debout,  pour  marcher.  Les  parents  ne  s'en  préoccu- 
pent que  médiocrement,  el  le  médecin  n'est  consulté  que  lorsque! 
l'alTaiblisscment  s'est  Iransformé  en  véritable  parésie.  et  que  celle- 1 
ci  se  complique  déjà  d'une  pseudo-hypertrophie  bien  apparente. , 

Pseudo-hifprrlrophtp  jnmcitlaire.  — A  ce  moment,  la  maladie  ne  ■ 
date  encore  que  de  quelques  mois,  et  déjà  elle  se  révèle  par, 
une  déformation  des  membres  inférieurs,  el  surtout  par  une  e\a-l 
gération  de  L-ertaîncs  saillies  musculaires. 

C'esl,  pour  préciser  davantage,  par  les  muscles  des  mollets  que  i 
débute  ordinairement  cette  pseudo-hyperlrophîc.  Il  est  habituel 
qu'elle  gagne  en  très  peu  de  temps  les  ?}iiisrlcs  fessiers.  Il  n'est 
pas  très  rare  qu'elle  se  généralise,  qu'elle  s'élende  à  toutes  les; 
masses  musculaires  des  membres  inférieurs.  Ceu\-cî  présentent  i 
alors  un  développement  monstrueux,  pour  me  servir  de  l'expres- 
sion de  Duchenne  (de  Boulogne).  Les  dessins  ci-joînts  pournml 
vous  en  donner  une  idée  précise  (fig.  13  el  14). 

Parésie  motrice.  Ses  conséquences.  —  Or,  si  en  apparence  leal 
malades  ont  des  jambes  de  colosse,  en  réalité  leurs  mouvements 
trahissent  une  grande  faiblesse  des  membres  inférieurs,  Quand,< 
il  s'agit  d'enfants  très  jeunes,  on  les  voit  incapables  de  se  lenîp 
Bur  leurs  Jambes,  incapables  de  se  redresser  quand  ils  sont  assis, 
sur  le  sol,  ou  ne  pouvoir  se  redresser  qu'en  s'étayanl  sur  leurs^ 
cuisses  à  l'aide  des  bras,  et  en  déplaçant  ce  point  d'appui  de 
haa  en  haut  (ils  grimpent  en  quelque  sorte  le  long  de  leur  propre 
corps).  Quand  les  petits  malades  peuvent  encore  se  soutenir  sur 
leurs  membres  inférieurs,  ils  montrent  une  grande  maladres?e< 
en  marchant,  se  fatiguent  très  vite,  lombent  sur  le  sol  û  tout 
bout  de  clianip. 


l'AHALVSH-:  rsKL:iiO-llïl'KitïHill'iIH.itIK  KU 

Cliei  ]es  enfanis  un  peu  avancés  en  Age  au  moment  oîi  se 
développe  la  maladie,  on  constate  une  altiludc  ioutàfail  caractéris- 
liiHii*  pendant  la  marche.  Pour  se  tenir  d'aplomb  el  pour  pouvoir 
progrP5ser,  les  petits  malades  sont  obligés  de  tenir  leurs  jambes 
*earlées;i]sse  dandinent  en  marchant,  et  ce  dandinement  imprime 
à  leur  ilémarche  un  cachet  spécial,  qu'on  ne  retrouve  dans  aucune 
maladie. 


^^fiirmation  dr  ht  toloime  t'ortf:hrale.  —  On  conslale.  en  outre. 
Une  déformation  de  la  colonne  vertébrale,  que  Dnchenne  (de  Bon- 
■"KM)  avait  déjà  signalée  comme,  l'un  des  caractères  de  la  para- 
fe pseudo-hypertrophiquo,  et  qui  consiste  dans  une  courbure 
'onibn-sacréc,  qui  peut  aller  jusqu'à  l'enselnre.  Duchenne  attri- 
■"wil  cette  déformation  à  la  faiblesse  des  muscles  extenseurs  du 
Itttnr.  mais  elle  nie  parait  duc  plutôt  h  ce  que,  en  marchant  et 
^1*  l'attitude  deboul,  les  malades  s'efForccnt  de  déplacer  d'ar- 
i*rc  en  avant  le  centre  tic  cravîlé  du  tronc. 
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Tremblements  fibrillaires.  —  D'après  Eulenliurg.  on  observe 
assez  souvent  des  Iremblemcnls  fibrillaires  dans  les  muscles 
envahis  par  la  pseudo-hypertrophie,  seulement  le  phénomène 
serait  d'une  ubservation  plus  délicale  que  dans  les  cas  d'atrophie 
musculaire  primitive  commune  (type  Aran-Dudienne).  A  mon 
a\-îs,  ce  point  n'est  pas  encore  bien  élui'îdé. 

État  de  l'cicilubililc  (•lectriquc.  —  L'exploration  électrique  des 
muscles  augmentés  de  volume  donne  des  résultats  en  rapport 
avec  une  diminution  de  l'excitabilité  galvanique  cl  faradique; 
cette  diminulion  peut  aller  jusqu'à  l'abolition  complète. 

L'excitabilité  électrique  des  nerfs  qui  fournissent  aux  muscles 
altérés  peut  rester  inlai'te  pendant  fort  toni^Lémps;  à  la  longue 
elle  diminue  également. 

État  de  la  semibiltlé.  —  Les  troubles  de  la  sensibilité  commune 
sont  assez  fréquents,  au  début  de  la  paralysie  pseudo-hyper- 
trophique;  ils  consistent  en  douleurs  dorsales  ou  lombaires, 
en  douleurs  lancinantes  siégeant  dans  les  membres  inférieurs, 
en  phénomènes  de  paresthésie  (sensation  de  froid,  fourmille- 
ments). 

Cette  sensation  de  froid  n'est  pas  toujours  de  l'ordre  subjectif; 
il  existe  parfois  nn  abaissement  de  la  température  locale,  au 
niveau  des  muscles  augmentés  de  volume.  Dans  un  cas  publié 
par  Miller-Ord,  la  différence  des  températures  superficielles,  au 
niveau  des  mollets  et  au  niveau  des  cuisses,  oscillait  entre  2  et 
4  degrés. 

Eulenburg  et  d'autres  observateurs  ont  constaté  une  exagéra- 
tion de  la  sensibilité  éleclro-musculaire. 

État  de  la  peau  au  siège  de  la  pseudo-hijpertropltie.  —  Sou- 
vcntj  au  siège  de  cette  pscudo-hj-perlrophie  musculaire,  la  peau 
est  pâle,  bleuâtre,  traversée  par  des  veinules,  desséchée,  comme 
flétrie  ;  il  semble,  de  plus,  qu'elle  soit  amincie  par  suite  de  la  ten- 
sion que  lui  fait  subir  l'augmentation  de  volume  des  masses  mU9* 
culaires  sous-jacentes.  Enfin,  contrairement  à  ce  qui  a  lîeu  dansi 
la  malndie  d'Aran- Duc  henné,  le  paoicule  adipeux  sous-CuianÔ 
atteint  un  développement  insolite,  en  rapport  avec  l'infiltratiott 
graisseuse  du  tissu  conjonctif  des  muscles. 

État  des  membres  supérieurs.  —  Il  est  assez  rare  que  la  pscudo-. 
hypertrophie  envahisse  les  membres  supérieurs.  Quand  la  partie 
supérieure  du  tronc  participe  à  la  maladie,  c'est  presque  ton- 


JDiirs  d'emblée  sous  la  Comie  de  l'atrophie  nuis^alaire.  et  alors  il 
s'èlablit  un  contraste  encore  plus  frappant,  entre  l'aspect  des 
mtiiihres  inférieurs  envahis  par  la  p^^eudo-hypertrophie.  et  l'état 
(les  membres  supérieurs  frappé?  d'atro[Aie.  En  pareil;  cas.  l'atro- 
phie s'étend  souvent  ia\  muscles  du  tronc. 

Quand  les  membres  supérieurs  participent  à  la  p5«udo-bypertro- 
phie,  celle-ci  se  localise  de  préférence  dans  certains  muscles  du 
brus  el  de  l'épaule,  dans  le  deltoïde  nolammenL  C'est  dans  ces 
conditions  surtout  qu'on  a  vu  l'hypertrophie  vraie  coevister,  dans 
ti^mi^uie  muscle,  avec  la  pseudo-hypertrophie  el  avec  l'atrophie 
d'une  certaine  quantité  de  substance  contractile. 

Je  vous  signale  comme  une  rareté  le  début  possible  de  la 
pseudo-Uj'pertrophie  par  les  membres  supérieurs. 

Étal  de  la  face.  —  Duchenne  (de  Boulogne)  avait  déjà  signalé 
la  participation  possible  des  muscles  de  la  face,  du  masséter 
notaiDnient.  aux  lésiuns  de  la  paralysie  pseudo-hypcrlrophique. 
Weir  Mitchell  a  publié  une  observation  qui  réalisait  cette  parti- 
cularité curieuse  que  les  muscles  de  la  langue,  tous  les  muscles 
facinux.  el    surtout  les   temporau\  participaient  à    la  pseudo- 
hïpcrtrophie.  Hammond,  dans  son  Traité  des  maladies  du  sys- 
LxJntï  lurveux,  signale  (page  S63)  un  cas  analogue,  dans  lequel 
l  psetido- hypertrophie    des    muscles    faciaux    était   des    plus 
ïnetles. 
Je  dois  ajouter  que  ce  sont  lu  des  faits  tout  à  fait  exceptionnels, 
■  qui  n'eu  miTilent  pas  moins  d'être  connus,  parce  qu'ils 
Wablissent  un  trait  d'union  entre  la  paralysie  pseudo-hyperlro- 
|:|ilii<jUo  fl  l'une  des  myopathies  timiliali'S  dont  l'élude  va  suivre 
^lypt  Landouzy-Déjcrîne). 

Klal  du  muscle  cardiaque  —  Des  auteurs,  tels  que  Coste  el 
Gioja,  Rinecker,  ont  prétendu  que  la  paralysie  pseudo-hyperlro- 
phique  se  complique  quelquefois  d'une  hypertrophie  musculaire, 
eo  rapport  avec  l'extension  de  la  pseudo-hypertrophie  au  muscle 
cardiaque.  C'est  là  tme  opinion  lri>s  discutable,  dont  la  preuve  est 
encore  à  faire. 


Uhche.  Duhi^:k.  Te[i«i>ais(i>.  —  Il  n'est  point  r.ire  que  la 
Bladic  reste  limitée  aux  membres  inrOrieurs;  quand  elle  enva- 
it  les  niembres  supérieurs,  c'est  généralement  après  une  phase 
t  plus  ou  moins  lonaue.  Après  une  nouvelle  phase  d'arrêt. 
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l'exlenslon  de  la  maladie  peut  se  faire  aux  muscles  du  tronc,  à 
ceux  de  la  face. 

in  vous  ai  dit  que  dans  la  partie  supérieure  du  corps,  la  mala- 
die évolue  gônéraleineiit  sous  les  traits  de  l'atrophie  musculaire. 
Il  est  de  règle  aussi  que  Ifi  où  elle  se  montre  au  début,  la  pscudo- 
hypertrophie  fasse  place,  à  la  longue,  à  l'alrophie  musculaire,  de 
telle  sorte  qu'à  quelques  années  de  distance,  les  malades  se  prè- 
senlenl  sous  des  aspeds  absolument  différents.  M.  Damaschino, 
en  France,  a  particulif-reraent  insislé  sur  ces  métamorphoses; 
j'aurai  à  voua  en  ciler  des  exemples  ù  propos  des  autres  formes 
de  myopathies  familiales. 

D'autre  pari,  au  fur  et  à  mesure  que  la  maladie  se  prolonge, 
la  faiblesse  des  muscles  va  en  s'accenluant.  de  telle  sorte  que, 
lorsque  les  malades  atteignent  l'âge  de  la  puberté,  ils  sont  réduits 
à  un  état  d'impotence  plus  ou  moins  complète  ;  ils  deviennent 
incapables  de  marcher  et  de  se  tenir  debout. 

La  maladie  peut  ainsi  durer  pendant  de  longues  années.  La 
mort  est  presque  toujours  le  fait  d'une  maladie  aiguë  intercur- 
rente: affection  aiguë  des  voies  respiratoires  (pneumonie,  phtisie 
pulmonaire);  fièvre  typhoïde,  fîiJvre  éruptive;  quelquefois  les  ma- 
lades succombent  aux  progrès  de  la  consomption. 

Etiologig.  —  Hérédilé.  —  La  paralysie  pseudo-hypertrophique 
est  une  des  affections  du  système  nerveux  dans  le  développement 
desquelles  l'intervention  de  l'hérédité  morbide  est  la  plus  évidente. 

Observations  qui  démontrent  le  caractère  familial  de  la  mala- 
die.— Duchenne  (de  Boulogne)  avaitdéjà  noté  ce  fait;  ona,  disait-il, 
observé  la  maladie  chez  plusieurs  enfants  d'une  même  famille, 
et  il  ajoutait  que  c'est  la  seule  espèce  d'hérédité  (atavisme)  qu'on 
eût  constatée  jusqu'alors. 

Barsikow,  en  1872,  avait  pu  réunir  jusqu'à  24  cas  de  paralysie 
pseudo-hj-pertropbique,  qui  se  reparti ssai ont  exclusivement  entre 
deux  familles. 

Friedreich,  sur  un  total  de  80  cas  qu'il  a  relevés,  dans  sa  grande 
monographie,  en  comptait  35  où  les  symptômes  de  la  paralysie 
pseudo-hyperlrophique  avaient  été  constatés  chez  deux  ou  plu- 
sieurs membres  de  la  môme  famille. 

Heller  a  publié  trois  observations  de  paralysie  pseudo-hypertro' 
phique  qui  sont  particulièrement  inléressanls,  eu  égard  au  mode 
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Innsiiiiîision  du  germe  de  la  iiiuladie.  Cea  Iruh  ob^ervutions  con- 
I  cernaient  Irois  frères  issus  de  deu<t  pères  difTërents  et  de  la  même 
Dit»';  celle-ci  jouissait  d'une  bonne  santé,  tandis  qu'un  de  ses 
frirresavitît  présenté  les  symptùmes  de  la  paralysie  pseudo-hypertro- 
|diîque.  à  en  juger  par  les  renseignements  fournis  sur  son  compte. 

Les  observations  de  paralysie  pseudo-ii;^)erlropliique,  de  publi- 
l'ation  récente,  mentionnent  presque  toutes  l'intervenlion  de  l'hé- 
riidilè. 

Ainsi  Gaîrdner  {de  Clascow)  a  publié  (1882)  l'observation  d'un 
fiarçon  de  dii  ans,  aDeclé  de  la  paralysie  pseudo-bypcrtrophique 
eldunt  un  frère  itlérin  avait  précédemment  succombé  à  la  même 
Diiiladit!. 

L'nuulrc  médecin  de  Glasgow,  M.  Donald  Macpliail,  a  relaté  à 
laiii^me  époque  (18821  les  observations  de  quatre  frères,  tous 
ijualri'  affei^lés  de  la  paralysie  pseudo-hypertrophlque.  A  noter 
ijiH'  l'un  d'eux,  d'une  intelligence  normale,  avait  un  air  de  stupi- 
ditû  très  prononcé,  et  présentait  des  signes  de  parésie  dans  la 
loai'  (le  distribution  du  facial  inférieur;  les  premiers  symptômes 
lie  l'afecliun  étaient  apparus  alors  que  le  malade  avait  si\  ans.  Je 
reviendrai  sur  cette  observation,  lorsque  je  vous  ferai  l'histoire 
Ju  type  Landuuzy-Déjerine;  je  vous  montrerai  qu'il  y  a  de 
Torks  ptésomptions  de  croire  que  le  cas  en  question  se  rattache 
à  ce  type  d'atrophie  familiale. 

Deut  observations  de  paralysie  pseudo-hypertrophique.  publiées 
Iflmème  année  U 882)  par  Goodrige,  concernent  également  deux 


Dans  une  observation  de  P.  Berger  {de  Breslau),  l'intervention 

e  l'hérédité  neuropathique  est  explicitement  signalée. 

M,  Middoleton  {de  Glascow),  à  l'occasion  de  deux  faits  de  para- 

rsie  pseudo-hypertrophique  dont  j'aurai  à  vous  entretenir  quand 

Kt\poseraî  l'anatomie  pathologique  de  la  maladie,  a  mentionné 

nbu\  autres  cas,   l'un  de  paralysie   pseudo-hypertrophique   très 

btte,  tandis  que  dans  l'autre  il  existait  une  simple  émaciation 

térolîséc  des  muscles,  avec  parésie  très  prononcée;  ces  deux 

s  concernaient  deux  frères.  Je   vous  ai  dit  d'ailleurs  que  les 

syndromes  observés  chez    ces    deux  malades  peuvent  se 

Paasformer   l'un  dans  l'autre,    dans   le    cours  de  la   paralysie 

(eudo-hypertrophique. 

I  l'iu*  récemment  fl88Gl  M,  Philip  a  relaté  !e  ca«  d'un  malade 
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dans  la  famille  diiquel  on  connaissait  plusieurs  (exemples  de 
paralysie  pscudd-liyprrtmptiiqiit'.  aiii^i  qmj  di's  cas  di-  jiaralvsic 
spinale  spasinodiquc. 

Dans  le  courant  de  l'année  dernière  (18871,  un  médecin  d<? 
Brème,  M.  Bnss.  u  publié  dei]\  observations  de  paralysie  pseudo- 
hypertrophique  qui  concernaient  nn  frère  et  une  sœur.  Le  profes- 
seur Westphal  a  publié  deut  autres  faits  relatifs  ii  deux  sœurs. 

Vous  voyeï  donc,  par  cetlu  énuraéralion  de  faits,  que  c'est  une 
règle  presque  générale  de  voir  la  paralysie  pseudo-hj'perlrophique 
se  développer  chez  plusieurs  membres  de  la  même  famille, 
notamment  chez  des  frères  et  sœurs,  sous  l'influence  manifeste 
et  exclusive  de  l'hérédité  morbide.  Le  caractère  familial  de  la 
maladie  n'est  donc  pas  A  contester.  Aussi  ne  vous  mentionnerai-je 
que  pour  mémoire  l'opinion,  inadmissible,  d'un  médecin  russe, 
M.  Jakubowitsch,  qui,  dans  sa  thèse  inaugurale  (1884),  a  nié 
l'intervention  de  l'hérédité  dans  le  développement  de  la  paralysie 
pseudo-hypertrophique,  pour  faire  de  celte  maladie  l'expression 
d'un  trouble  général  des  échanges  nutritifs,  d'un  ralentissement 
de  la  nutrition. 

Sexp.  —  La  maladie  frappe  avec  une  prédilection  marquée  le 
sexe  masculin;  sur  ce  point  tous  les  auteurs  sont  d'accord, 
Eulenburg  a  dressé  une  statistique  qui  comprend  93  cas  de 
paralysie  pseudo-hypertrophique,  dont  la  sont  relatifs  ù  des 
sujets  du  sexe  masculin.  Il  a  fait  remarquer,  en  outre,  que  lorsque 
la  maladie  se  rencontre  chez  plusieurs  membres  d'une  mémo 
famille,  il  est  asse;;  habituel  que  tes  giirgons  seuls  soient  atteints 
et  que  les  filles  soient  indemnes. 

A^e.  —  Le  début  de  la  maladie  remonte  le  plus  souvent  â  la 
première  enfance;  il  est  rare  que  la  maladie  se  montre,  passé 
l'âge  de  dix  ans.  Sur  83  cas  où  l'époque  de  début  de  la  paralysie 
pseudo-hypertrophique  a  été  notée  d'une  façon  exacte,  47  fois 
celte  époque  était  antérieure  A  l'ùge  de  cinq  ans;  2o  fois  la  ma- 
ladie avait  débuté  entre  la  sixième  et  la  dixième  année  de  la 
vie;  8  fuis  entre  onze  et  seize  ans,  et  G  fois  passé  vingt  ans 
(26,  30,  40,  41,  et  43  ans),  Friedreich  a  noté  que.  d'une  façon 
générale,  les  femmes  sont  atteintes  de  la  maladie  ù  un  âge  plus 
avancé  que  les  sujets  du  sexe  masculin. 

Causes  orcosionneiles.~~  Leur  rôle,  d'après  les  faits  connus  jus- 
qu'à cejour,  parait  être  tout  à  fait  accessoire,  pour  ne  pas  dire  nul. 
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Miiliirlieii  anlérieuypH. —  Dan:-  un  potil  nombre  il  observations, 
il  est  Tait  mention  do  cette  ciroonstaneo,  que  la  paralysie  pseudo- 
hj'pertropliique  s'élaïl  dùveloppée  peu  de  temps  après  une  mala- 
die infectieuse,  après  la  rougeole  nolamnient. 

En  ri^sumé,  tes  données  que  nous  possédons  sur  1  eliologic  de 

la  paralysie  pseudo-liypertrophique  peuvent  se  résumer  dans  ces 

quelques  mots  :  La  maladie  se  développe  presque  toujours  sous 

llnfliience  d'une  prédisposition  Iiéréditaîre  ;  elle  débute  dans  le 

^^  jeune  dge  el  frappe  le  se\e  masculin  avec  une  prédilection  marquée. 

^H  A^nTOHiE  PATiioLoc[QLc.  —  ComiDe  pour  l'atrophie  musculaire 
^H. processive  (type  Aran-Duclienne),  nous  étudierons  séparément 
^^B»3  altérations  qu'on  a  rencontrées  dans  les  muscles  envaliis  par 
^Bie  processus  de  la  paralysie  pseudo-taypertrophique,  et  Célal  des 
^H'^nftv.t  neneu.c. 

^H       Occupons-nous  d*abord  de  ce  dernier  point 
^V        £lal  des  centres  nerfeux.  —  Les  observations  avec  autopsie, 
pi"«jpres  û  nous  renseigner  sur  l'êtal  des  centres  nerveu\  et  des 
•lorfï  périphériques,  dans  les  cas  de  paralysie  pseudo-hypertro- 

P"*iiiue,  existenlaujourdliui  en  assez  grand  nombre.  Je  vous  citerai 

^K^  ^bord  les  deu\  observations  de  Meryon  (18.^2),  dont  l'une  a 

^Hr^»né  lieu  â  un  e\amen  microscopique  de  la  moelle,  de  ttes 

^■l^^^ines  et  des  nerfs  périphériques,  et  l'autre,  à  un  simple  examen 

*  œil  nu  des  mêmes  parties  ;  dans  les  deux  cas,  on  n'a  pu  décou- 

*~ir rien  d'anormal  dans  ces  portions  du  système  nerveux. 

Même  résultat  négatif  dans  une  observation  d'Eulenburg  et 
^hnheim  (1866);  les  centres  nerveuv  et  leurs  enveloppes,  k-s 
.  *^ine3  nerveuses,  le  grand  sympathique,  les  nerfs  scîatiques  et 
^*uraux  avalent  été  examinés  avec  soin. 

Une  observation  de  W.  Muller  (1871  )  ne  peut  être  utilisée  que 
vn»  certaines  réserves,  car  elle  se  rapporte  à  un  cas  de  paraly- 
sie pscudo-hypertrophique  compliquée  de  démence  paralytique  ; 
"kn  a  constaté,  dans  ce  cas  :  une  dégénérescence  de  la  moelle 
tçclérose  a\ec  étouffemenl  secondaire  des  fibres  nerveuses),  qui 
intéressait  spécialement  les  cordons  latéraux,  et.  de  plus,  dans  la 
DoiUé  inférieure  du  segment  lombaire,  un  amincissement  des 
iomes  antérieures,  accusé  surtout  à  droite,  et  coïncidant  avec  une 
IcitiT^hie  des  grosses  cellules  ganglionnaires.  Dans  un  certain 
lïiomhrc  de  nerfs  périphériqties  examinés  (sciatique,  tibial,  péro- 
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nier),  le  tissu  conjonctif  înlerstîtic]  avait  subi  uae  proliférit 
très  intense  ;  tnâine  état  dans  les  racines  spinules  autérieiirc-^,  dont 
i-epeadanl  les  fibres  nerveuses  élaient  iutncles. 

Viennent  ensuite  deux  autres  ubservalions  de  Kesteven  (1871 1. 
qui  concernaient  deu\  frères  ;  l'un  des  malades  a  présenté  celte 
particularité  curieuse  de  la  particiitatîon  du  masséter  droit  à  la 
pseudo-liypei'trophit!.  Kcstisven  signale,  en  fait  de  lésions  trouvées 
à  l'autopsie  :  un  agrandissement  des  espaces  péri-vasi:ulaires,  et  des 
foyers  de  désintégration  granuleuse  ;  quant  aux  celluleii  gauglion- 
naires  de  la  substance  grise  de  la  moelle,  elles  étaient  intactes. 

Dans  une  observation  de  Biirth  (1871),  la  substance  blanche  de 
la  moelle  (cordons  antérieurs  et  latéraux)  était  parsemée  de  foyers 
d'aspect  gélatineux,  cunéiformes  ou  arrondis,  dans  l'épaisseur  des- 
quels les  libres  nerveuses  étaient  raréfiées  et  remplacées  par  une 
matière  granuleuse  riche  en  vaisseaux  voluraJneuv  et  en  corpus- 
cules amylacés;  dans  les  cornes  antérieures,  les  cellules  ganglion- 
naires étalent  fortement  réduites  en  nombre  et  leurs  vaisseaux 
très  dilatés;  les  nerfs  sciatiques  étaient  infiltrés  de  graisse.  A 
l'idée  de  Barth,  ces  altérations  spinales  étaient  secondaires,  con- 
sécutives aux  lésions  musculaires.  La  vérité  est  que  celte  obser- 
vation n'a  rien  à  voir  avec  la  paralysie  pseudo-hjperlrophique, 
que  c'est  un  exemple  de  sclérose  latéraleamyotrophique(Charcot). 

Dans  une  observation  de  Charcol  (1872),  qui  nhnite  pas  à 
ranger  la  paralysie  pseudu-hyperlrophique  parmi  les  amyotro- 
pliies  d'oriyine  périphérique,  l'examen  du  renflement  cervical 
et  de  la  portion  supérieure  du  segment  dorsal,  n'a  donné  que  les 
résultats  négatifs. 

Dans  un  cas  de  Clarke  et  Gowers  (1871),  l'evamen  microsco- 
pique de  la  moelle  a  révélé  l'exislence,  sous  forme  de  foyers 
disséminés  dans  les  substances  blanche  et  grise,  de  ce  genre  de 
lésion  A  laquelle  Clarke  a  donné  le  nom  de  déstntéy ration  gra- 
nuleuse :  les  foyers  occupaient  principalement  la  portion  de 
substance  réticulaire  comprise  entre  la  tête  de  la  corhe  posté- 
rieure et  le  tractus  intermédio-latéral  ;  les  cordons  latéraux  et  pos- 
térieurs étaient  traversés  par  de  nombreux  foyers  de  sclérose.  Les 
lésions  ne  remontaient  pas  au-dessus  du  niveau  de  la  deuxième 
vertèbre  cervicale,  et  elles  atteignaient  leur  maximum  d'intensité 
dans  les  parties  moyenne  et  inférieure  du  segment  dorsal  et  dans 
la  partie  supérieure  du  cône  médullaire.  Or,  la  pseudo-hypertrophie, 
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lUns  ce  cas,  étmt  resl6e  limitéti  auv  muscles  des  moltet^.  J'ajoii- 
(orai.pourma  part,  que  la  soûle  conslatation  de  foyers  de  sclérose, 
dans  les  cordons  de  ta  substnnce  bluui'.he.  autorise  à  conclure 
qu'il  s'agissait,  dans  cette  observation,  d'un  cas  complexe,  qui 
av  saurait  Ptrc  assimilé  à  la  jMiraljsie  pseudu-lijpcrtropliiqHC. 

Etat  normal  du  cerveau,  de  la  moelle  et  des  nerfs  périphé- 
rii|ues.  dans  un  cas  de  paralysie  pseudo-liypertrophique,  publié 
piirBriesep(1878)et  dans  un  autre  cas  publié  par  Schultze  (1879). 
Dans  une  observation  de  Gôtz  ^1879),  il  est  mentionné,  au 
iujet  des  résultats  de  l'examen  histologique  des  centres  nerveux, 
[  que  les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  présen- 
taient k'iir  développement  normal,  et  que  dans  toute  l'étendue 
dp  In  moelle  il  y  avait  production  exubérante  d'un  tissu  conjoncljf 
pclatiniforme,  avec  atrophie  des  fibres  nerveuses. 

Dans  imc  observation  de  Drummond  (188^),  les  modifications 

ie  slpucluro  trouvées  dans  la  moelle  se  réduisaient  ù  la  présence 

i  lie  lacunes  dans  le  segment  lombaire,  lacunes  consécutives  à  la 

I  désliUéfi ration  granuleuse;   toutefois  l'auteur  n'attribue  aucune 

I  signification  pathologique  à  celte  désintégration  granuleuse. 

De  même  Byrom  Bramwell  a  publié  (1882)  une  observation  de 
I  paralysie  pseudo-hypertrophique  où,  à  l'autopsie,  on  a  trouvé  un 
I  État  de  la  moelle  (malformation,  accumulation  de  leucocytes 
1  autour  des  vaisseaux),  que  l'auteur  hésitait  à  mollre  en  rapport 
I  di>  caui^alité  avec  la  maladie  des  muscles. 

tne  observation  de  Pekelharing  (1882)  montre  avec  combien 

Ide  réserve  il  faut  accueillir  les  résultats  hislologiques  annoncés 

■par  des  observateurs  ipii  ne  sont  pas  suffisamment  exercés  aux 

rreclierches  d'hislologie.  A  l'aulupsie  d'un  garçon  de  quatorze  ans, 

qui  depuis  l'âge  de  quatre  ans  avait  présenté  les  symptômes  de  la 

paralysie  pseudo-liyperlrophique  aux  quatre  membres,  M.  Pekel- 

haring  avait  découvert  les  lésions  suivantes  :  atrophie  des  fibres 

L  musculaires  dans  les  muscles  augmentés  de  volume;  -sur  toute 

l^la  longueur  de  la  moelle,  dégénérescence  et  disparition  des  cel- 

Itules  ganglionnaires  dans  les  parties   antérieure    et  moyenne 

des  cornes  antérieures;  dilatation  du  canal  central,  dans  la  partie 

nipérieure  de  la  moelle  ;  hyporémic  et  diminution  de    consis- 

s  de  la  substance  grise,  intégrité  de  la  substance  blanche. 

[D'après  M.  Pekelbaring,  toutes  ces  lésions  avaient  eu  pour  point 

Idti  départ  un  hydrorachis.  Or  les  préparations  de  M.  Pekelliurîng 


ont  été  soumises  au  contrôle  d'un  histologiste  de  grande  com- 
pétence, le  professeur  Sehuitze  (de  Heidelberg)  lequel  a  reconnu 
que  les  prétendues  altérations  spinales,  découvertes  par  M.  Pekel- 
haring,  étaient  pureiuenl  imaginaires.  Les  préparations  décrites 
par  ce  dernier  provenaient  d'une  moelle  absolument  normale, 
principalement  pour  ce  qui  coneernait  les  cellules  ganglionnaires 
des  cornes  antérieures  ! 

Une  observation  de  M.  James  Ross  (Bi-itish  médical  Journal, 
3  février  1883)  continue  la  série  des  faits  de  paralysie  pseudo- 
hypertrophique  dans  lesquels  on  a  constaté,  à  l'aulopsie,  l'absence 
de  lésions  spinales.  L'observation  concernait  un  garçon  de 
treize  ans,  qui  avait  présenté  les  premiers  symptômes  de  la 
paralysie-pseudo-hj-pertrophique  dès  sa  première  enfance.  La 
maladie  avait  suivi  une  évolution  absolument  classique.  On  ne 
trouva  pas,  dans  la  moelle,  la  moindre  trace  d'une  altération  appré- 
ciable. Dans  les  muscles  tes  plus  atteints,  les  fibres  étaient  en  étal 
de  complète  atrophie  ;  dans  les  muscles  où  la  lésion  était  moins 
avancée,  les  libres  atrophiées  étaient  enveloppées  d'une  épaisse 
gangue  de  tissu  conjonctif;  l'existence  des  mêmes  altérations 
musculaires  fut  constatée  dans  le  myocarde. 

Môme  résultat  négatif,  pour  ce  qui  concerne  l'état  de  la  moelle, 
dans  un  cas  du  professeur  Berger  (de  Breslau)  (1883).  Le  début 
de  la  maladie,  dans  ce  cas,  remontait  également  à  la  première 
enfance.  La  pseudo-hyperlrophic  avait  envahi  presque  tous  les 
muscles  du  squelette;  en  outre,  entre  six  et  huit  ans,  le  malade 
avait  eu  des  accès  d'épilepsie  (son  grand-père  était  mort  d'une 
maladie  de  la  moelle).  Le  malade  succomba  à  l'âge  de  seize  ans, 
à  la  tuberculose  ;  à  l'autopsie,  Oergera  constaté  une  substitution 
de  graisse  à  la  substance  contractile  des  fibres  musculaires,  dans 
presque  tous  les  muscles  du  squelette,  y  compris  les  musc/eg  des 
yeiic,  de  la  langue  et  le  myocarde  ;  presque  partout  la  proliféra- 
tion du  tissu  conjonctif  interstitiel  était  moins  accusée  que  cette 
infiltration  graisseuse.  Pour  ne  point  laisser  place  au  doute,  nous 
dirons  que  cette  infiltration  graisseuse  consistait  dans  un  dépôt 
<io  graisse,  destiné  à  combler,  en  quelque  sorte,  les  lacunes  pro- 
venant de  l'atrophie  de  la  substance  contractile,  atrophie  simple. 

Il  est  dit,  en  effet,  dans  la  relation  de  ce  cas,  que  les  fibres  mus- 
culaires n'étaient  pour  la  plupart  qu'amincies,  que  les  altérations 
parenchymateuses  n'étaient  que  très  minimes.  A  noter  que  cinq 


iDnées  auparavant,  Berger  avait  excisé  clie*  sou  malade  tin  frap- 
ment  des  gastpo-rn^-niicns;  sur  ce  fragrapnl,  la  prolifération  du 
lissu  conjouctif  était  beaucoup  plus  accusée  que  dans  les  muscle? 
ovamÏQés  post  mortem. —  Enlin,  l'examen  microscopique  de  la 
moelle  et  de  fragments  de  nei-fs  périplu^Hques  n'a  doimi^  que 
des  résultais  négatifs,  ainsi  qu'il  a  été  dit. 

In  médecin  anglai;»,  M.  Middeleton  [The  Ghiscoiv  médical 
j'iiirnai,  août  188  i,  n"  Hjapublié  deu\  observations  de  paralysie 
pseiido-Iiypertrophique  ave  autopsie.  Une  première  fois,  en  exa- 
minant des  pièces  durcies  dans  l'alcool.  M.  Middeleton  avait  trouvé 
dans  les  centres  ner\'eux  une  1res  grande  quantité  de  masses 
arrondies  et  irrégulières,  qu'après  beaucoup  d'efforts  il  reconnut 
pour  des  produits  de  durcissement.  L'auteur  en  a  conclu  que 
l'iilcDol  se  prèle  ma!  à  la  préparation  des  pièces  histologiques  pro- 
vpnant  des  centres  nerveux.  Anssi  a-i-îl  examiné  les  pièces  recueil- 
lies danii  le  second  cas,  après  durcissement  dans  le  bichromate 
d'nmmoniaquc,  et  11  a  constaté  que  les  centrrs  nervpiixet  lesnerfs 
piriphriiques  «'taîent  indemnes  de  toulc  lésion.  Quant  aux  alté- 
rations musculaires,  elles  consistaient  dans  une  prolifération  de 
[issu  conjonctif  interstitiel,  dans  une  infiltration  graisseuse,  ou, 
]iDar  parler  plus  exactement,  dans  une  substitution  de  graisse, 
avec  dégénérescence  hyaline  ou  colloïde  des  fibres  musculaires 
I  non  atrophiées. 

A  propos  de  l'étiologie  de  la  paralysie-pseudo-hypertrophiquc, 
Ijc  vous  ai  mentionné  deux  observations  récentes  publiées  par 
l  Westpbal,  relatives  à  deux  sœurs.  L'une  de  ces  malades  a  suc- 
■  combé  A  l'âge  de  vingt-trois  ans.  L'examen  microscopique  de  la 
moelle  et  d'un  certain  nombre  de  nerfs  périphériques  (mixtes  el 
r&eDsitîfs)  a  démontré  l'absence  de  toute  altération  dans  ces 
[  Organes. 

Mêmes  constatations  négatives  à  l'autopsie  d'une  femme  dont 

I  l'observation  a  été  publiée  par  M.   Singer.   De  sou  vivant,  la 

[  inalade  avait  présenté  les  symptômes  classiques  de  la  paralysie 

yseudo-hjperlropliique;  k  l'autopsie,  on  n'a  pu  découvrir  d'aulrc 

altération  de  structure  de  la  moelle  qu'une  légère  asymétrie  de 

1  3a  substance  grise,  en  rapport  avec  une  diminution  du  nombre 

I  des  cellules  ganglionnaires  â  gimclie,  et  cela  sur  une  étendue 

I  correspondant  au  territoire  d'émergence  de  deux  i)aire3de  nerfs. 

Entin.il  y  a  doux  Jins(I88tJ),  le  professeur  Schullxc  a  publié  les 
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résullals  di?  rauLopsic  d'un  sujet  dont  l'observation  figurait 
déjà  dans  la  monographie  île  Friedrcioh.  Ce  malade  avait  réalisé 
d'abord  le  tableau  caracléristique  de  la  paralysie  pseudo-lij-por- 
Irophiquc.  Plus  tard,  la  pseudo-hypertrophie  avait  fait  place  A  de 
l'atrophie  musculiiire;  celle-ci  intéressait  un  grand  nombre  de 
muscles,  le  diaphra^^e  nolammenl.  L'examen  microscopique  a 
Tourni  la  preuve  de  l'absence  complète  d'altérations  de  la  moelle, 
des  racines  antérieures,  des  nerfs  périphériques  et  des  ramifu 
ciitionsnerveuscsintra-musculaires.  A  relie  occasion,  M.  Schultze 
it  mis  en  parallèle  les  rôsullals  fournis  par  l'examen  histologique 
dans  vingt-trois  cas  de  paralysie  pseudo-hypcrlrophique  publiés 
par  différents  auteurs  (la  plupart  de  ces  faits  figurent  dans  l'énu- 
mération  qni  préeMe).  M.  Schuitzc  est  arrivé  à  celte  conclusion, 
ii  laquelle  je  me  rallie  sans  réserve,  à  savoir: 

Que  la  cause  analomiqne  de  la  paralt/sie  pseiido-hyperlro- 
phique  lie  réxide  ni  dans  une  atrophie  des  cellules  ganglionnaires 
des  cornes  antérieures,  ni  dans  une  dégénérescence  des  racines 
antérieures  des  nerfs  périphériques.  C'est,  vous  le  voyez,  l'opi- 
nion que  Charcol  soutenait  il  y  a  près  de  vingt  ans. 

Donc,  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  pour  la  forme  d'atropliic 
musculaire  progressive  que  nous  avons  étudiée  précédemment, 
sous  le  nom  de  maladie  d'Aran-Duchenne,  la  paralysie  pseudo- 
hypertrophique  appartient  au  groupe  des  myopathies  primitives. 
Los  lésions,  dans  celle  maladie,  intéressent  primitivement  le 
syslème  musculaire,  et,  en  thèse  générale,  elles  respectent  le 
système  nerveux,  la  moelle  notamment. 

Voyons  maînlenant  ce  que  sont  ces  altérations  muscnlnires. 

Altérations  musculaires.  —  A  l'œil  nu.  les  muscles  atteints 
par  les  lésions  de  la  paralysie  pseudo-hypertrophique  présentent 
une  teinte  d'un  blanc  jaunâtre,  tout  h  l'ail  jaune  quand  la  lésion 
est  très  avancée.  Au  toucher,  ils  sont  mollasses,  d'une  consis- 
tance pâteuse.  Sur  une  surface  de  coupe,  on  constate  qu'un  plus  ou 
moins  grand  nombre  de  faisceaux  musculaires  présentent  un  aspect 
graisseux;  en  certains  points  il  estdifûcile  d'établir  une  ligne  de 
démarcation  précise  entre  la  substance  musculaire  et  le  tis$u  adi- 
peux interBtitiel.  11  est  bien  entendu  qu'avec  ces  lésions  caractéris- 
tiques de  la  pseudo-hypertrophie  coïncident,  en  d'autres  endroits, 
les  altérations  de  l'atrophie  simple  dont  il  a  déjà  été  quesUoni 

A  l'examen  microscopique,  ce  qui  frappe  ù  première  vue  sur   , 


li'S  préparations  tlo  muscles  envahis  par  la  |iseudo-ln[iortropliio, 
c'esl  une  prolifération  coiisiilt-rablc  du  tissu  conjoncUr  inlersli- 
liel,  tissu  conjonctîf  interposé  au\  faisceaux  musculaires  et 
tissu  conjonctif  interposé  aux  fibrilles  de  ct-s  {aiaceaoi  — ;  cV»C, 
i^nsuilc,  une  intîlti-ation  graïAHCUse  rîe  ce  tissu  conjonctif  proliféré. 
Bien  cntondu  que  ces  deux  ordres  d'altérations  n'atteignent  pas 
leur  maximuni  d'intensité  à  la  môme  époque,  dans  un  mûrac 
muscle.  C'es^t  la  prolifération  du  tissu  conjonctif  interstitiel  qui 
est  In  lésion  primitive,  c"est-i'i-dirc  première  en  date.  Coite  proli- 
fération conjonctive  débute  par  le  périmysium  interne  et  par  la 
tunique  adventice  des  petits  vaisseaux.  I.e  tissu  conjonctif  néo- 

»I>lasiû  se  distingue  par  l'extrôme   abondance  de  petites  cellules 
Tusiformes  et  de  noyaux.  Voilà  les  altérations  dn  premier  stade, 
ftt-    le  processus  peut  s'arrêter  it  cette  première  phuse,  ainsi  que 
te      iléraonlrfot    quelques-unes    des    observations    de  paralysie 
>£eiido-liyperlropliiqiie  dont  il  vient  d'être  question. 
3lîiis,  dans    le  plus    grand    nombre  des  cas,   les    choses  se 
(*ï»ssenl  autrement  ;  il  s'opère  une  substitution  de  graisse  au  tissu 
<^<iiijonctif  néoplasîé.   Cette    tran-^forraatîon   graisseuse    semble 
faire    aux    dépens    des    cellules  fusiforraes    et  îles  noyaux 
tt^c-formés  dont  il  était  question  à  l'instant.  En  effet,  on  voit 
i*  «ordinaire,  sur  des  coupes  longitudinales  de  muscles  qui  ne 
'^m  encore  que  le  siège  d'altérations  récentes,  des  traînées  de 
"Pilules  graisseuses  en  forme  de  chapelet,  et  ce  serait  là,  d'après 
^■"îedreich,  des  faisceaux  de  tissu  conjonctif  interstitiel,  dont  les 
^_^Oyaux  ont  subi  la  dégénérescence  gruisseuse, 
^H     Ces  altérations  interstitielles  —  proUrération  du  tissu  conjonc- 
^^Kr  interfascicukiro  et  interlibrillaire,  dégénérescence  graisseuse 
^^^t^nscculive  du  tissu  proliféré  ou  hyperplasié  —  constituent  le 
pf'occsstis  anatnmo-pathologique  propre  à  la  paralysie  pseiido- 
"ypertropliique.  Ce  sont  ces  altérations  interstitielles  qui  rendent 
oipte  de  l'augmentation  de  volume  des  muscles  affectés,  c'cst-à- 
■^  de  l'élément  symptomuliquc  capital  de  l'affection. 
<^â  altérations  inlerjlilielli'?,  premières  en  date,  se  compli* 
'«Ht  ensuite  d'une  autre  altération  qui  n'est  que  la  conséquence 
s  premières  :  je  veux  parler  de  l'atrophie  de  la  substance  con- 
■lile.  Voici  ce  qui  se  passe  à  une  phase  plus  avancée  du  pro* 
Ssus  ;  par  suite  de  l'accroisscnienl  du  tissu  adipeux  iiitersli- 
'»  le*  faisceaux  musculaires   d'abord   puis  les    fihrilles  d'un 


t 
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môme  faisceau  se  trouvcnL  de  plus  en  plus  écarlés  les  uns  des 
«ulres;  les  faisceaux  primitifs  se  trouvenl  en  quelque  sorte  enve- 
loppés dans  une  gaine  de  tissu  adipeuv,  qui  les  étreint  et  en 
détermine  Yatrop/ne  simple  par  compression.  Celle  atrophie 
peut  aller  jusqu'à  lu  disparilion  complète  du  tissu  contpaclilc,  et 
aloi's  on  découvre,  sur  les  pri^parations,  des  gaines  sarcolemma- 
liqiics  vides  et  affaissées  ou  simplement  remplies  de  graisse 
destinée  à  combler  les  vides  résultant  de  l'atrophie  de  la  subs- 
tance contractile.  Quant  au\  fibres  qui  sont  le  siège  d'une  atro- 
phie partielle,  elles  ont  diminué  d'épaisseur,  mais  elles  con- 
servent leur  striation  et  leur  struclure  normale. 

C'est  du  moins  le  cas  habituel.  Evceplionnellement,  on  a  ren- 
contré, dans  des  cas  de  paralysie  pseudo-hyper Irophîque,  des 
altérations  portant  sur  la  substance  contractile  môme  des  muscles  : 
multiplication  des  noyaux  musculaires,  dégénérescence  granu- 
leuse, colloïde  ou  cireuse  du  niyolemme  (Charcot,  Friedriech). 

Il  faut,  de  même,  reléguer  dans  la  catégorie  des  faits  excep- 
tionnels, les  cas  de  paralysie  pseudo-hyperlrophique  oii  un  u 
constaté  une  hypertrophie  de  la  substance  contraclilo  des  fibres 
musculaires,  dans  eerlaines  régions. 

Je  dois,  pour  être  complet,  vous  exposer  une  autre  théorie 
du  processus  anatomiquo  de  la  paralysie  pscudo-hypertrophîque, 
A  l'examen  miscroscopique  d'un  muscle  atteint  de  pseudo-hyper- 
trophie, on  constate,  dans  certains  points  de  ce  muscle  :  1'  des  j 
altérations  inlerslilielles  et  des  alléralions  parenchymateuses 
plus  ou  moins  mélangées;  2"  en  d'autres  points,  une  atrophie 
simple  des  fibrilles  musculaires  sans  participation  de  l'élément 
conjonclifà  la  lésion.  Aussi  peut-on  se  demander  si  celle  atrophie 
simple  n'est  pas.  dans  certains  cas,  le  processus  le  premier  en 
date.  Il  est  fort  possible  que  les  deux  éléments  conslilulife  du 
muscle,  fibres  musculaires  et  tissu  conjonctil',  puissent  être  alté- 
rés soit  séparément,  soitsimullanément,  ou  réagir  l'un  sur  l'autre 
comme  je  viens  de  vous  l'exposer  (atrophie  simple  par  compres- 
sion). En  effet,  ces  deux  parties  conslituaulos  du  muscle,  quoique 
déiivées  d'un  même  élément,  la  lame  musculaire,  n'en  oui  pas 
moins,  jusqu'à  un  certain  point,  une  vie  autonome. 


DiAG.NOSTic.  —  A  ta  p  Jriode  d'élal  de  la  maladie,  lorsqu'on  trouve 
réalisé  d'une  façon  bien  nctlc  le  contraste  que  je  vous  signalais 
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iplushaiil:  développement  exagéré  de  cerlaines  saillies  muscu- 
Ihirei.  de  cerlains  groupes  do  muscles,  diminution  de  la  Torce 
^motrice  dans  ces  mêmes  muscles,  pouvant  aller  jusqu'à  la  para- 
i,  le  diag'nostîc  de  la  paralysie  pseudo-hyperlrophique  ne  sou- 

lèTe  aucune  dil^cidté.  L'hésitaLion  n'esl  possible  que  lorsque  la 
o-hypcrliopiiie  n'est  pas  encore  1res  développée,  ou  lors- 
K^'elleudisparu  en  partie,  parsuîte  des  progrès  de  l'atrophie.  Dans 
■ces conditions,  la  parésie  motrice  qui  résulte  de  l'atrophie  de  la 
fiubstance  contractile  affecte  des  muscles  dont  le  développement 

Ml  m  apparitncc  normal;  c'est  â  l'exploration  électrique  (courants 

ioduils)  qu'il  faut  recourir,  pour  reconnaître  l'atrophie  muscu- 

»  luire.  El  quand  celle  exploration  ne  donne  pas  les  résultats  vou- 
lus, il  faut  se  décider  à  l'excision  d'un  fragment  de  muscle. 
Vous  comprenez  d'ailleurs  que,  dans  un  cas  de  paralysie  pseudo- 
ïiyperlrophique ,  le  liarpon.  pour  atteindre  le  muscle,  doit  être 
inlroduit  profondément,  sans  quoi  on  risquerait  de  no  pas  dé- 
pttSBcr  le  panicule  adipeux  sous-cutané,  qui  participe  â  la  lipoma- 
lose. 
U  pseudo-hypertropliie  musculaire,  quand  elle  est  bien  déve- 
,  ne  peut  être  confondue  qu'avec  l'hypertrophie  vraie  d'un 
<i  plusieurs  muscles.  Or,  dans  celle-ci,  iln'y  apas  de  diminution 
fela force  motrice,  et  l'excitabilité  faradique,  au  lieu  d'être  dimi- 
jf^c,  est  accrue. 

Cependant  les  choses  ne  se  présentent  pas  toujours  d'une  façon 
tosïi  simple  ;  il  arrive  que  l'hypertrophie  vraie  se  rencontre  dans 
0  mËmc  muscle,  tel  que  le  deltoïde,  juxtaposée  eu  quelque  sorte 
I  l'atrophie.  Vous  concevez  bien  qu'en  pareil  cas,  les  conséquences 
«ces  deux  modifications  de  la  suhi'tance  contractile  se  compen- 
•ifonl  en  quelque  sorte. 
Ainsi  que  je  vous  l'exposerai  plus  lard,  la  pseudo-hypertrophie 
tit  exister,  quoique  rarement,  dans  la  paralysie  spinale  infan- 
1*.  Dans  certains  cas.  comme  il  m'a  été  donné  d'en  observer, 
'  voit  dans  tes  membre»  inférieurs  atteints  antérieurement  par 
f  paralysie  infantile,  cerlains  muscles  envahis  plus  tard  d'une 
"^ypertropliic  adipeuse  assez  considérable;  le  diagnostic  peut  être, 
"^'is  ces  cas,  difficile,  elvousn'j  arriverez  que  parun  interrogu- 
"»re  minutieux  sur  le  début  de  la  maladie  qui  a  été  marqué  j>ar 
^  la  (îÈvre,  une  paralysie  d'abord  étendue  ù  un  certain  nombre 
"^    muscles,  dont  quelques-uns  ont  ensuite  récupéré  leur  moti- 
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lité  volontaire,  tandis  que  d'autres  sont  restés  paralysés  el  ont 
ct(!  envahi:^  par  l'alropliie.  puis  par  l'hypertrophie. 

Je  dois  encore  vous  dire  qu'il  est  des  enfants,  bien  portants 
d'ailleurs,  qui  apprennent  difficilement  et  péniblement  â  mar- 
cher, et  doni  la  démarche  ressemble,  par  quelques  points,  à 
celle  des  enfants  atteints  de  paralysie  pseudo-hypertrophique. 
Pour  éviter  une  erreur  de  diagnostic,  voua  n'aurez  qu'il  chercher 
la  pseudo-hypertrophie  et  les  autres  signes  de  la  maladie. 

Enfin,  je  vous  signale  qu'une  affection  nerveuse,  de  connais- 
sance assei!  réceute,  la.  nw  lad  te  dp  Thomsenou  myotonic  congéni- 
tale, qui  s'accompagne  quelquefois  d'un  développement  exagéré, 
athlétique,  des  muscles.  La  maladie  en  question  est  essentielle- 
ment caractérisée  par  une  rigidité  tétanique,  qui  se  manifeste 
dans  les  muscles  au  moment  où  ils  entrent  en  conti'acUon 
volontaire,  et  qui  s'accompagne  d'une  augmentation  de  la  con- 
sistance et  du  relief  de  ces  muscles.  D'après  Vigouroux,  dont 
je  partage  l'opinion  sur  ce  point,  quand  la  maladie  de  Thorasen 
se  rencontre  chez  un  sujet  dont  les  masses  musculaires  pré- 
sentent un  développement  exagéré,  il  y  aurait  complication 
avec  la  paralysie  pseudo-hypertrophique. 

Pronostic  et  Traitement.  —  Quoad  eitatn,  le  pronostic  de  la 
paralysie  pseudo-hyperlrophîque  est  relativement  favorable.  En 
effet,  la  pseudo-hypertrophie  qui,  dans  la  très  grande  majorité 
des  cas,  débute  par  les  membres  inférieurs,  a  une  tendance  à 
rester,  pendant  de  longues  années,  localisée  dans  Içs  muscles  de 
ces  membres.  Cette  tendance  à  la  localisation  sur  place  s'observe 
également  quand  la  pseudo-hypi^rtrophie  débute  par  d'autres 
muscles. 

Cependant,  tiit  ou  tard,  l'affection  musculaire  suit  une  marche 
extensive;  finalement,  elle  fera  place  à  l'atrophie,  el  à  une  atro- 
phie musculaire  qui  peut  se  généraliser,  comme  le  prouve  une 
observation  de  SchuU/e,  dont  je  vous  ai  jiarlé  précédemment.  Là 
est  le  danger  de  la  maladie,  car  si  cette  atrophie  se  porte  sur  des 
musclesdontlelibre  fonctionnement  est  indispensable  à  l'entretien 
de  la  vie,  sur  le  diaphragme,  par  exemple,  l'allcction  peut  causer 
la  mort  directement. 

Mais  le  plus  souvent  le  dénouement  fatal  sera  très  tardif,  amené 
par  une  de  ces  complications  intercurrentes,  tuberculose,  formes 
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les  de  la  pneumonie,  qui  sont  fréquentes  à  une  phase  avancée 
deî  maladies  chroniques  du  système  nerveux. 

lue  autre  question,  qui  ae  pose  à  propos  du  pronostic,  est  de 
savoir  si  la  paralysie  pseudo-hypertrophique  constitue  une  maladie 
firo^essive.  dans  le  sens  qu'on  attribue  à  ce  mot  en  pathologie, 
sielluproduit  des  lésions  irri^parabl es,  ou  si  elle  est  susceptible 
deguérip.  L'accord  est  si  unanime  sur  l'incurabililê  delà  maladie, 
qiieje  n'aurais  raôrae  pas  soulevé  cette  question,  ne  fût  à  ma 
rrmnaissance  certaine  observation  publiée,  il  y  a  quelques  années, 
par  un  médecin  anglais.  M,  Donkin  {Brilish  médical  Journal, 
l'ï  avril  1882|.  Il  s'agissait,  dans  ce  cas,  d'un  jeune  garçon,  âgé  de 
*ii  ans,  que  M.  Donkin  vit  pour  la  première  fois  au  mois  de  no- 
vembre 1881  ■  Cet  enfant  présentait  à  cette  époquc-lâ  un  accrois- 
sement considérable  de  volume  des  fesses  et  des  mollets,  avec 
wite  (iéambulation  à  oscillations  latérales,  dont  je  vous  ai  parlé 
^propos  de  la  syraptomatologie  de  la  paralysie  pseudo-hypertro- 
pniquu;  le  ventre  était  proéminent,  le  racbis  incurvé  en  forme 
de  lordose;  la  peau  était  marbrée  aux  jambes,  les  réflexes  palel- 
"ires  étaient  abolis.  Lorsque  le  malade  était  assis  sur  le  plancher, 
pour  5c  relover  il  était  obligé  de  s'arc-bouter  sur  ses  genoux,afin 
"S  rpniodîer  à  la  faiblesse  de  ses  membres  inférieurs.  De  ces 
'î'Wpiiimes.  qui  dans  leur  ensemble  rappellent  bien  ceux  de  ta 
PWalyajc  pseudo-hypertrophiquo,  il  ne  restait  quasi  ])lus  de  trace 
«imois  de  jiinvier  1882,  à  la  suite  d'un  traitement  par  le  fer 
et  la  noix  voniique.  voire  que  les  réflevcs  patellaires  étaient 
Wïenus. 
Reste  à  savoir  s'il  s'agissait  bien  de  la  paralysie  pseudo-hyper- 

ilfopbiqtie.    Pour  lever  toute   hésitation,    il   eût  fallu  connaître 

ks  résultats  de  l'examen  liistologique  de  fragments  de  muscle 

fcxciaés,  examen  qui  n'a  pas  eu  lieu. 
En  somme,  dans  les  cas  de  paralysie  pseudo-hypcrtrophique, 

yous  instituerez  le  même  traitement  que  dans  les  cas  d'atrophie 
musculaire  progressive,  mais  sans  espoir  de  succès. 
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La  maladie  débute  presque  toujours  dans  le  jeune  âge;  le  plu? 
souvent  aussi  elle  frappe  plusieurs  enfants  de  la  même  famille,  de 
préférence  les  garçons,  d  après  ce  qu'on  a  observé  jusqu'à  ce 
jour. 

Elle  se  manifeste,  en  premier  lieu,  par  une  certaine  faiblesse 
des  lombes  et  des  membres  inférieurs.  Puis  survient  de  l'atro- 
phie aux  membres  inférieurs,  principalement  aux  mollets,  c'est- 
à-dire  dans  les  muscles  qui  sont  les  premiers  frappés  dans  les 
cas  de  paralysie  pseudo-hypertrophique.  L'atrophie  peut  être 
masquée  par  un  certain  degré  de  lipomatose,  et  alors,  de  par  son 
expression  clinique,  la  maladie  se  tient  à  égale  distance  de  la 
paralysie  pseudo-hypertrophique  et  du  type  Leyden-Mœbius.  Il 
peut  arriver  aussi  qu'un  malade  réalise  les  traits  cliniques  de  ce 
type  d'atrophie  familiale,  après  avoir  présenté  d  abord,  pendant 
des  années,  les  traits  extérieurs  delà  paralysie  pseudo-hypertro- 
phique. 

L'atrophie  musculaire  suit  une  marche  progressive,  mais  elle 
s'étend  avec  une  extrême  lenteur  de  son  point  de  départ  à 
d'autres  groupes  de  muscles  :  des  jambes  aux  cuisses,  des 
cuisses  aux  masses  sacro-lombaires,  de  là  aux  membres  supé- 
rieurs, où  elle  chemine  de  la  racine  vers  les  extrémités,  contrai- 
rement à  ce  qui  a  lieu  dans  le  type  Aran-Duchonne.  Autant  qu'on 
en  peut  juger  par  les  observations  connues,  les  troubles  de  la 
sefisibilitéy  les  tremblements  fibrillaires  font  défaut.  —  Des  ren- 
seignements exacts  sur  Texploration  électrique  des  muscles  atro- 
phiés, nous  n'en  possédons  pas  encore. 

Nous  savons,  par  contre,  que  dans  les  faits  jusqu'ici  connus, 
les  symptômes  de  paralysie  bulbaire  ont  toujours  fait  défaut. 

Marche,  Durée,  Terminaison.  —  La  marche  de  la  maladie,  vous 
le  savez  déjà,  est  caractérisée  par  une  extrême  lenteur;  sa  durée 
moyenne  se  chiffre  par  dix,  vingt  ans  et  plus.  La  mort  est  tou- 
jours le  fait  d'une  maladie  intercurrente  (phtisie,  broncho-pneu- 
monie, etc.). 

Etiologie.  —  Ce  que  nous  savons  de  Tétiologie  du  type 
Leyden-Mœbius  se  réduit  à  ces  quelques  mots  :  La  maladie 
parait  se  développer  sous  T influence  exclusive  de  T hérédité  mor- 
bide. 

Tantôt  des  ascendants  ne  transmettent  que  le  germe  d'une 
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maladie  rloiil  ils  n'onl  pas  ppéscnLé  les  syniptôraos  et  lo  Irans- 
mettent  à  plii-^teur^  lie  loiirs  descondants;  lanUM  k  maladie  se 
pelmuve,  avec  des  traits  idenliqiics,  dans  plusieurs  gi^nérations 
3'une  luôme  famille.  Je  vous  prouverai  plus  loin  qu'il  peut  arri- 
ver aussi  que,  dans  une  môme  famille,  certain?  malades  réalisent 
le  type  Leyden-Mœbius  et  d'autres  la  symptomalologie  de  la 
paralysie  pscudo-hypertrophiipie. 

DixcnosTic.  —  Le  diagnostic  différentiel  du  type  Leyden- 
Mœbius  est  basé  sur  des  considérations  que  faisait  valoir  Leyden, 
pour  distraire  sa  forme  hérf-ditairc  de  myopathie  atrophique  pro- 
gressive de  la  forme  commune.  Ces  caractf-res,  je  vous  les 
rappelle  en  quelques  mots  : 

[ièbut  df  l'iitrophie  mmcHlnirr  dons  te  jeune  i}t/e,  et  par  les 

membres  inférieurs;  évolution  progressive  exlrfimemenl   lente, 

wnvahissenient  tardif  des  membres  supérieurs;  pas  de  Irenible- 

bents  fibrillaircs;  jamais  de  complications  bulbaires.  Souvent  la 

Daladie  frappe  plusieurs  sujets  de  la  mf^me  famille. 

J'ajoute  qu'il  est  vnûserablable  que  la  réaction  de  dégénéres- 

mce  fait  défaut,  dans  les  c^is  d'alropliie  musculaire  qui  se  rap- 

^rtent  au  type  Leyden-Mœbius. 

Pho.iostic.  —  La  longue  durée  df  la  maladie  vous  laisse  déjà 
apposer  que  le  diagnostic  f/iioad  vitnm  n'est  pas  grave.  Quant 
restt'.  la  maladie,  d'après  le^  faits  connus,  doit  fttrc  considérée 
pmrae  incurable. 

Traitemem.  —  Il  est  impuissant,  d'après  ce  que  je  viens  de 
ms  dire.  A-t-on  des  chances  d'enrayer  la  marche  do  la  maladie, 
I  la  traitant  à  ses  débuts  par  l'électricité  ou  telle  autre  médi- 
ftion?  C'est  une  question  A  élucider. 

Akatoxu:  p\THOLn(;iauE.  —  On  n'a  pas  eu  encore  l'occasion  de 
faire  l'autopsie  d'un  sujet  ayant,  de  son  vivant,  réalisé  les  symp- 
tômes du  type  Leyden-Mœbius.  C'est  assez  dire  que  nous  en 
sommes  réduits  û  faire  des  hypothèses,  touchant  le  siège  primitif 
jées  lésions  qui  engendrent  l'atrophie.  S'agit-il  d'une  atrophie 
Buseulaire  progressive  d'origine  centrale,  myétopathique,  ou 
■une  atrophie  musculaire  progressive  d'origine  myopathique  ? 
I  ïlœbius  a  soutenu  la  première  de  ces  dent  opinions,  et  quoique 

ne  partage  pas  sa  manière  de  voir,  je  crois  devoir  néanmoins 
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vous  l'airp  connaître  les  arguments  sur  lesquels  ii  s'osl  tonUé 
pour  attribuer,  par  voie  irinduclion,  une 'origine  périphérique  â 
telle  forme  d'alrophie  musculaire  progressive,  une  originu  cen- 
trale à  toile  autre  forme. 

"  Si,  (Usait  Mœbius,  chez  le  musicien  de  Scliiippel',  qui,  quatre 
années  durant,  a  joué  de  la  contre-basse  chaque  jour,  pendant 
plusieurs  heures,  il  est  survenu  de  l'atrophie  profçressive  de  la 
main  gauche  et  du  bras  gauche,  parties  qui  s'appliquaient  princi- 
palement lors  de  cet  exercice,  si  chez  un  matelot  (observation  de 
Schneevogl)  ^,  qui,  dans  un  navire  ayant  une  voie  d'eau,  a  dû 
manœuvrer  une  pompe  pendant  des  journées  entières,  il  s'est 
développé  une  atrophie  progressive  du  deltoïde,  du  biceps  et  des 
muscles  de  la  main  du  cote  droit,  c'est  que,  dans  ces  cas,  la 
maladie  était  périphérique,  quoi  que  l'on  puisse  trouver  dans  les 
organes  centraux.  Si  chez  un  enfant  issu  de  parents  consanguins. 
il  se  développe,  dans  les  premières  années  de  la  vie,  de  la  pseudo- 
hj'portrophie  des  muscles,  la  maladie  est  centrale,  en  admettant 
môme  qu'un  investigateur,  en  se  livrant  aux  recherches  les  plus 
minutieuses,  ne  découvre  rien  d'insolite  dans  la  moelle.  Comment 
pourra-t-on  se  représenter  le  processus  qui  se  rapporte  à  ce 
dernier  cas,  si  l'on  repousse  l'intervention  des  organes  centraux* 

'<  11  est  certain  qu'aucun  penseur  conséquent  n'admettra  qu'il 
existe  des  troubles  fonctionnels  sans  altération  de  structure, 
qu'un  organe  central  qui  ne  fonctionne  pas  normaieraent  est 
normal  dans  sa  constitution  ;  nos  moyens  d'investigation  analo- 
miques  et  chimiques  sont  insuffisants,  présentement,  et  le  seront 
très  vraisemblablement  toujours,  pour  nous  permettre  de  recon- 
naître tes  anomalies  fines  de  structure  et  de  composition  des  élé- 
ments anatomiques.  Le  cerveau  et  la  moelle  peuvent  se  trouver 
en  état  de  maladie,  sans  que  le  plus  habile  anatomîste  soit  à  même 
d'en  trouver  la  preuve.  Or,  si  des  raisons  étiologiques  ou  autres 
démontrent  l'origine  centrale  de  la  maladie,  on  a  tort  de  quali- 
fier celle-ci  de  périphérique,  uniquement  parce  que  le  cerveau  et 
la  moelle  paraissent  être  A  l'état  sain.  C'est  précisément  ce  qui  arrive 
pour  l'atrophie  musrulaire  héréditaire.  C'est  pourquoi  j'admets, 
(c'est  Mœbins  qui  parie),  que  dans  cette  maladie  le  système  ner- 


'  Voir  paj-P   137. 
'  Voir  même  |>age. 
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eux  central  est  affectù  on  prcmiei'  lieu,  <;L  j<;  la  range  parmi  les 
I  miropal/iies,  etc.  " 

Ce  raisonneraeal  peut  paralire  très  losiqur:  en  apparence  ;  en 
I  rtalilé,  il  a  abouti  il  des  «unclusîons  fausses. 

Je  vous  ai  di^jà  fait  ronnaltre  les  raisons  objectives  qiiî  plaident 
en  faveur   ilo    l'origine  spinale   do  l'atrophie  musculaire    pro- 
I  pessive    du  type    Aran-Duchenne,    Je    vous    ai   fait    connaître 
Bussi  les  raisons  de  même  ordre,  qui  parlent  en    faveur  de  la 
1  nature  périphérique,  mi/opathiqite,  de  la  paralysie  pseudo-hyper- 
1  Iropliique.  Or,  de  l'aveu  de  Mœbins,  paralysie  pseudo-hypertro- 
[  phique  et  forme  héréditaire  de  myopathie  progressive  répondant 
e  que  l'on  désigne  aujourd'hui  sous  le  nom  de  Ij'pe  Leyden- 
[  Wœbius,  ne  font  qu'une  seule  et  même  affection  ;  elles  ne  peuvent 
donc  différer  quant  à  la  nature  des  lésions  qui  engendrent  leurs 
svmptémes.  La  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  fami- 
liale, connue  sous  le  nom  de  type  Leyden-Mœbius  est  doue  une 
myopathie  primitive,  au  môme  titre  que  la   paralysie    pseudo- 
hj^pertrophique,  dont  elle  ne  diB^re  que  par  des  traits  extérieurs, 
par  de  simples  apparences. 

CoNCLUsios.  —  La  Forme  d'atrophie  musculaire  progressive, 
désignée  sous  le  nom  de  type  Leyden-Mœbius,  est,  selon  toute 
vraisemblance,  une  afTeelion  d'origine  primitivement  myopa- 
thiquc;  selon  toute  vraisemblance,  elle  ne  forme,  avec  la  para- 
lysie pseudo-hypertrophique .  qu'une  seule  et  même  maladie; 
c'pst  la  paralysie  pseudo-hyperlrophique  avec  la  psoudo-hyper- 
Ifophîe  en  moins. 
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BisTORiQL'E. — En  poursuivant  l'ordre  chronologique,  je  suis  amené 
à  vous  parler  d'une  modalité  clinique  de  l'atrophie    musculaire 
IjWu^ressive  héréditaire,  décrite  par  Zimmerlin,  un  élève  du  pro- 
■Ibïseur  Iramerniann  deBùle,  et  connue  sous  le  nom  de  if/pf^  Zim- 
merlin. 

Ici  encore  l'influence  de  l'hérédité,  dans  le  sens  indiqué  par 
beyden.  est  des  plus  évidentes,  car  les  observations  relatées  par 
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Zimraerlia,  au  nombre  de  sept,  concernent  des  sujets  qui  se  répar- 
tissent entre  deux  familles,  ;'t  savoir; 

Une  famille  (/,»;//!  composée  du  père,  de  ia  mi^re  et  de  li  ea- 
fiuils,  dont  un  mort  du  croup.  Sur  10  enfants  survivants,  4  étaient 
atteints  de  la  forme  d'atrophie  musculaire,  dont  je  vais  à  l'instant 
vous  indiquer  les  traits  caractéristiques.  Etaient  bien  portants  les 
a  enfants  aînés,  un  garçon  et  une  fille  &gés  de  vingt-buil  i 
trente  ans,  un  garçon  de  vingt-quatre  ans,  2  garçons  et  une  Elle, 
dont  l'âge  était  compris  entre  quatorze  et  div-neuf  ans.  La  mala- 
die avait  frappé  2  des  frères  restants  (vingt-six  et  vingl-deux 
ans)  et  2  autres  sœurs  (vingt-cinq  et  vingt  ans) 

La  seconde  famille  [Schumacher)  se  composait  du  père,  de  la 
mère  et  de  îi  enfants  en  vie,  7  autres  étant  morts,  la  plupart  en 
bas  ige,  Des  5  survivants,  les  3  garçons  étaient  atteints 
d'atrophie  musculaire  progressive;  les  2  filles  étaient  bien  por- 
tantes. 

Etiolocie.  —  Pas  plus  dans  l'une  que  dans  l'autre  de  ces  deux 
familles  on  n'avait  rien  eonstaté  de  semblableà  la  maladie  queje 
vais  vous  décrire,  soit  chez  les  ascendants,  soit  chez  les  collaté- 
raux. Donc,  il  n'ya  pas  eu  transmission  directe  de  k  maladie,  des 
parents  au\  enfants;  il  y  a  eu  simple  transmission  d'un  germe 
morbide,  d'une  prédisposition  à  une  myopathie  revâtantchez  tous 
tes  malades  (un  seul  excepté)  la  même  expression  clinique.  De 
plus,  l'éclosion  de  cette  myopathie  semble  avoir  été  provoquée 
chez  les  malades  de  l'un  de  ces  deux  groupes  familiaux  par  des 
fatigues  musculaires  excessives.  C'est  du  moins  ce  qui  résulte  des 
renseignements  recueillis  par  Zimmerlin,  sur  les  malades  du 
groupe  Lozii,  qui  depuis  leur  enfance  s'étaient  épuisés  aux  tra- 
vaux des  champs,  dans  des  conditionsparliculièremenl  fatiguantes. 
C'est  à  cela,  du  reste,  que  ces  malades  attribuaient  le  dévL-loppe- 
raenl  de  leur  myopathie. 

Voici,  d'autre  part,  comment  se  répartissaienl  au  point  de  vue 
de  l'Age,  les  enfants  des  deux  groupes  familiaux  qui  ont  fait  l'objet 
du  travail  de  Zimmerlin. 
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Age. 

Age  auquel 
la  roanidie  a  débuté 

Sain 

S 

Garçon.    ) 
Fiuê.        ) 

entre  28  et  30 

ans. 

Malade  Garçon. 

26  ans. 

19  ans. 

M 

Fille. 

25  ans. 

23  ans. 

S 
M 

Garçon. 
Garçon. 

24  ans. 
22  ans. 

s 

* 

18  ans. 

M 

Fille. 

20  ans. 

19  ans. 

S 

Garçon. 

S 

Garçon. 

s 

Fille. 

Un  enfant  mort  du  croup. 

2< 

'   FAMILLE 

SCHUMACHER 

M 

S 

Garçon.    ; 
FUlê.        > 

entre  42  ans. 

8  ans. 

M 

Garçon. 

39  ans. 

13  ans. 

S 
M 

Fille. 
Garçon. 

entre  22  ans. 

lo  ans. 

Sympton.vtglogie.  —  Voici  maintenant  les  caractères  cliniques 
sous  lesquels  s'est  révélée  cette  forme  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, dont  on  a  prétendu  faire  un  type  spécial  : 

Début  de  la  maladie  vers  Tige  de  la  puberté  ou  peu  de  temps 
après. 

Localisation  de  C  atrophie  dans  la  moitié  supérieure  du  corps, 
el  spécialement  dans  la  moitié  supérieure  du  tronc  et  dans  les 
membres  supérieurs. 

Prédilection  de  latrophie  pour  certiiins  muscles  volumineux: 
Grands  dentelés,  pectoraux^  biceps  et  triceps  brachiaux,  exten- 
seurs et  supinateurs  des  avant-bras. 

Intégrité  des  muscles  des  éminences  thénar  et  hypothénar  et 
des  muscles  interosseux. 

Disposition  habituellement  symétrique  de  Calrophie,  dans  les 
deux  moitiés  du  corps. 

Absence  de  tremblements  fibrillaires  dans  les  muscles  envahis 
par  latrophie. 
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Absence  de  liporaalose  secondaire. 

Absence  de  troubles  appréciables  de  la  sonsibililê  ou,  du  moins, 
d'hypéreslhésie  et  d'anesthésic. 

Eu  égard  à  son  épolulion,  celte  forme  d'alrophie  musculaire 
mérite  bien  le  nom  de  progressive.  En  effet,  chci!  les  malades  de 
Zimmerlin,  l'atrophie  a  progressé  lentement  dans  un  môme 
muscle,  elle  a  mis  longtemps  à  envahir  les  différents  muscles  qui 
ont  été  frappés  dans  le  cours  de  la  maladie.  L'affaiblissement. 
laparvsie,  s'est  manifesiée  â  la  suite  de  f  atrophie. 

Vexploreition  êlectrifjue  a  donné  des  résultais  qui  concordaient, 
f/rosso  modo,  avee  ceux  qu'elle  fournit  dans  les  cas  d'alrophie 
musculaire  progressive,  d'origine  rayopalliique  :  conservation 
de  l'excitabilité  électrique  (faradique  et  galvanique)  des  nerfs  el 
des  muscles,  tant  que  l'atrophie  n'a  pas  atteint  ses  dernières 
limites  ;  mais,  en  outre,  réaction  de  détjétiérescence,  faiblement 
accusée  dans  quelques-uns  des  muscles  envahis  par  l'atrophie, 
constatée  dans  un  cas  seulement,  caractère  qui,  vous  vous  le 
rappelez  sans  doute,  passe  pour  appartenir  en  propre  à  l'atrophie 
musculaire  progressive  d'origine  niyélopathique.  spinale. 

Variante.  —  Chez  l'un  des  malades  du  groupe  Sehumacher,  le 
tableau  morbide  différait  par  des  traits  d'une  grande  imporlance, 
de  ce  qu'il  était  chez  les  autres  :  la  faiblesse  motrice  et  l'atro- 
phie musculaire  avaient  débuté  par  les  lombes  et  les  membres 
inférieurs,  pour  n'envahir  que  beaucoup  plus  lard  les  régions 
supérieures  du  corps  ;  ce  cas,  a  fait  remarquer  Zimmcriin,  se 
rapprochait  donc  du  type  décrit  par  Leyden  et  Mœbivis.  Or,  il  esl 
noté  aussi,  dans  l'observation  de  ce  malade,  que  l'atrophie  avait 
envahi  les  muscles  de  la  face  qui  prennent  pari  à  la  mimique. 
circonstance  de  nature  à  rattacher  le  cas  au  type  de  myopathie 
atrophique  familiale  décrit  par  MM.  Landouzy  el  Déjcrine,  el 
dont  nous  nous  occuperons  dans  une  prochaine  leçon. 

Enfin,  chez  ce  même  malade,  il  parait  y  avoir  eu,  à  un  moment 
donné,  des  conlraclions  fibrillaires. 

Mauche.  DiKtK.  Tkhuisaisos.  Phobostic.  — Je  ne  puis  ù  celégard 
que  vous  répéter  ce  que  je  vous  ai  déjà  dit  à  propos  du  type 
Leyden-Mœbius. 

La  marche  de  l'atrophie  musculaire,  chez  les  malades  qui  ont 
fait  l'objet  du  travail  de  Zimiuerlin,  a  été  nelteraenl  progrcssÎTe; 


J 
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la  durée  a  été  trùs  longue.    La    maladie    ne    parait  pas    être 
morU'lle  par  olie-mirac,  mai?  il  scmblu  qu'elle  soit  incurable. 

DucNiHTii;.  —  Je  ne  m'occuperai  ici  que  du  diagrnostic  diffé- 
luntiel  entre  cetlp  mndalitc  d'atrophie  musculaire  familiale,  dési- 
gnée sous  le  nom  de  Ij-pe  Zimmerlin,  dune  part,  et  de  l'autre, 
la  maladie  d'Aran-Duchenne  el  le  Ij^ie  Lotden-Mœbius. 

Diagnostic  avec  Iv  ii/pi-  Aran-lJuchemie.  —  Zimmerlin  a  bien 
hit  ressortir  les  trait?  qui  différencient  son  type  de  la  maladie 
d'Aran-Duchenne. 

Cesl  d'abord  la  prédisposition  héréditaire  familiale,  en  vertu 
de  laquelle  ta  maladie  (type  Zimmerlin)  se  développe,  avec  une 
parfaite  aairormilè  d'allures,  che?.  différents  enfants  d'une  même 
funille. 

C'est  ensuite  la  distribution  si  différente  de  l'atropbie  dans  les 
deuï  formes  en  question  :  dans  la  forme  décrite  par  Zimmerlin, 
tatrophie  respecte  les  petits  muscles  de  la  main,  qui  sont  le  plus 
souvent  frappés  en  premier  lieu  dans  le  type  Aran-Ducbenne. 

Enfin,  contrairement  â  ce  qui  a  lieu  dans  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne.  les  tremblements  fibrillaires  ont  fuit  défaut  chez  les 
malades  de  Zimmerlin. 

Diaytioxlic  mec  le  It/pe  Leifden-Sfœbim.  — J'ajouterai  qu'entre 
l«  forme  héréditaire  d'atrophie  progressive  décrite  par  Leydcn- 
Vœbius,  et  la  forme  décrite  par  Zimmerlin,  il  existe  une  seule* 
rtifffrenee  :  elle  réside  dans  le  mode  d'envahissement  et  la  dis- 
tribiUion  de  l'atropliie  musculaire. 

Dans  la  forme  décrite  par  Leyden,  l'atrophie  musculaire  débute 
P>r  les  membres  inférieurs  et  poursuit  sa  marche  exlonsïve  de 
^  en  haut.  Chez  les  malades  de  Zimmeriin,  l'atrophie  a  suivi 
lue  marche  inverse.  Débutant  par  les  muscles  de  la  ceinture 
*wpulaîre,  elle  a  gagné  lentement  les  muscles  de  la  partie  supc- 
ffurc  du  tronc  ;  l'envahissement  des  muscles  des  mollets,  constaté 
tûcï  un  des  malades,  prouve  qu'à  la  longue,  l'atrophie  poursuit 
^  marche  extensive  vers  et  jusqu'aux  membres  inférieurs,  dans 
^Uf  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  que  voua  enlcn- 
"fw  désigner  sous  le  nom  de  li/pr  XittinierUn.  Ce  sont  là,  en 
somme,  des  caractères  d'importance  secondaire. 

'^'"AToiit  p.vTiioLotiioi'E.  —  Comme  pour  le  tvpe  Leyden-Mœbius, 
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on  en  est  réduit  à  faire  des  hypothèses,  au  sujet  du  Mège  primi- 
tif des  lésion-^,  dans  ia  forme  de  myopathie  atrophiante  décrite 
par  Zimmerlin  ;  l'occasion  ne  s'est  pas  présenléo  jusqu'ici  de 
faire  l'autopsie  d'un  srijeL  iitleinL  de  cette  forme  de  myopathie. 

Zimmerlin  a  mpo*;é  les  raisons  qui  empochent  de  voir  dans 
cette  myopathie  l'mpression  d'une  névrite  muUîple  :  absence  de 
troubles  de  ta  sensihïlilô,  conservation  de  re^cilabilité  faradiquc 
dans  les  muscles  atrophiés. 

Pcut-fitre  s'agissaiL-il  d'une  poliomyélile  antérieure  cfironit/ue 
(disséminée),  maladie  dont  je  vous  enlreliendrai  ultérieuremeut. 
Mais,  tout  compte  fait,  Zimmerlin  penchait  vers  l'hypothèse  d'une 
myopathie  primitive,  en  raison  surtout  du  caractère  familial  de 
la  maindie.  Je  me  rallie  également  à  cette  manière  de  voir,  cl 
j'invoquerai 'comme  autre  argument,  en  faveur  de  la  nature  ori- 
g^tnairement  niyopalhique  du  type  Zimmerlin,  ce  fait,  signalé  plus 
haut,  qu'un  des  malades  du  groupe  familial  Schumacher  s'écar- 
tait du  type  d'atrophie  musculaire  progressive  réalisé  par  tes 
autres,  el  se  rattachait  davantage  au  type  Leyden-Mœbius. 

Conclusion.  —  La  forme  de  myopathie  atrophiante  familiale, 
connue  sous  le  nom  de  type  Zimmerlin,  fait  partie,  selon  loule 
vraisemblance,  des  myopathies  primitives. 

Voici,  à  titre  d'exemple,  un  résumé  de  la  première  oliservaiion  Je  Zim- 

(Jfcsci'ualioii.  —  l,e  sujet  de  celle  observation  est  une  jeune  fille  de  vingt 
ans,  appartenant  à  une  famille  composée  du  père,  de  la  mûre  et  de  on» 
enfants,  dont  dix  encore  eu  vie.  Les  deux  enfants  aînés,  un  gnrron  el  une 
llllc,  âgés  l'un  de  vingl-huit  et  l'autre  de  irenie  ans,  jouissaient  d'une  bonne 
santé  ;  il  en  était  de  même  des  trois  enfants  les  plus  jeunes,  deux  (garçons 
et  une  fille,  dont  l'àfie  était  compris  enlre  quatorze  et  dix-neuf  ans.  Des 
cinq  enfanls  restants,  un  jeune  homme  de  vingt-quatre  ans  était  également 
en  parfaite  santé;  les  autres  présentaient  tous,  h  peu  de  chose  prés,  les 
mêmes  symptômes  que  ceux  qui  vont  être  décrits. 

Choi  la  malade  en  cause,  falTeclion  a  débuté,  selon  toute  apparence, 
durant  l'été  de  1881.  A  celte  époque,  la  malade,  qui  était  rlgée  de  dix- 
neuf  ans,  commeni.-a  à  se  plaindre  d'une  faiblesse  dans  le  dos  et  d'nne 
grande  tendance  k  se  fatiguer  quand  elle  élail  debout  el  quand  elle  était 
assise.  Un  peu  plus  tard,  vers  l'automne,  elle  se  plaignit  de  douleurs  dans 
la  région  scapulaire,  el  d'une  faiblesse  dans  les  jambes  avec  fourmillements- 
Dans  les  quelques  mois  qui  ont  prêcéd?  l'entrée  de  la  malade  à  l'hûpilal. 
(13  juin  1882),  ces  svmplômcs  initiaux  avaîciil  disparu  pour  taire  place  à 
d'autres. 
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Depuis  le  mois  de  janvier  1882,  la  malade  avait  remarqué  que  les  deux 
omoplates,  celui  du  côté  droit  d'ahord,  s'étaient  peu  à  peu  déplacés  d'ar- 
rière en  avant,  en  même  temps  que  leurs  bords  internes  s'étaient  écartés  de 
la  paroi  thoracique. 

Par  suite,  les  épaules  s'étaient  affaissées,  ainsi  que  la  poitrine,  et  les  cla- 
vicules étaient  devenues  plus  saillantes.  L'élévation  des  bras  vers  la  tête 
était  devenue  plus  difllcile  ;  linalement,  ce  mouvement  n'était  plus  possible 
qua  la  faveur  de  quelques  oscillations.  Puis,  la  faiblesse  des  muscles  des 
membres  supérieurs,  du  côté  droit  principalement,  s'était  révélée  par  des 
fatigues  précoces  à  l'occasion  du  moindre  travail,  et  le  malade  se  voyait  de 
plus  en  plus  dans  l'impossibilité  de  prendre  part  aux  occupations  domes- 
tiques. Pas  d'autres  troubles  pathologiques;  menstruation  régulière. 

État  au  moment  de  Ventrée  à  l'hô^Ual.  —  Nutrition  générale  en  bon 
état;  raine  florissante  ;  poids  corporel,  o7  kilogrammes  et  demi.  Pas  de 
fièvre.  Pouls  72  ù  76,  régulier;  figure  symétrique;  pupilles  égales,  réa- 
gissant bien.  Mimique  intacte  :  pas  de  troubles  de  la  parole,  ni  de  la  déglu- 
tition; pas  de  déviation  apparente  de  la  colonne  vertébrale  ;  un  peu  d'bypé- 
reslhésie  à  la  pression  de  la  sixième  vertèbre  dorsale. 

Les  deux  épaules  sont  afTaissées  et  tombent  un  peu  en  avant;  les  clavi- 
cules sont  très  saillantes  et,  par  suite,  les  fossettes  sus-claviculaires  très 
accentuées.  Le  thorax  est  aplati,  les  muscles  pectoraux  sont  peu  développés. 
Atrophie  très  prononcée  des  digitations  du  grand  dentelé.  Respiration  à 
^>pe  coslo-abdominal,  la  partie  supérieure  du  thorax  ne  se  soulève  que  très 
P^u-  Pas  d'asvmétrie. 

Muscles  scapulaires  peu  développés  des  deux  ctités  ;  les  deltoïdes  repré- 
*€ûlent  les  muscles  les  mieux  conservés  de  chaque  cùlé.  Les  omoplates  sont 
fin  forme  d'ailes,  leurs  angles  fortement  saillants  et  rapprochés  de  la  colonne 
vertébrale  ;  affaissement  de  l'extrémité  aciomiale,  de  sorte  que  le  bord 
**lerne  Je  l'os  a  une  direction  presque  horizontale.  Les  mu>cles  compris  entre 
"  base  de  Tomoplate  et  la  colonne  vertébrale  sont  peu  développés. 

Les  bras  peuvent  être  déplacés  en  tous  sens,  jusqu'à  la  position  horizon- 

*^6;en  même  temps,  l'omoplate  se  déplace  vers  le  rachis,  et  l'angle  scapu- 

laire  se  détache  davantage  de  la  paroi  thoracique.  La  malade  est  dans  l'im- 

P^ssibilité  de  soulever  ses  bras  au-dessus  de  la  direction  horizontale;  mais 

f^  imprimant   aux    membres   un    mouvement    d'oscillation,   elle   arrive 

*'^^  placer  dans  une  position  parallèle  à  la  tête.  Les  épaules  peuvent  être 

^"Wées  vigoureusement,  celle  du  côté  droit  moins  que  celle   du   côté 

^^'^che;  au  prix  d'un  faible  effort,  la  malade  parvient  à  les  porter   en 

^^ère  et  à   rapprocher  les   omoplates  de  la  colonne  vertébralo.    Elle 

®  Panient    qu'avec  peine  à  porter  la    main   vers   le  côté   oppc  s}.   Les 

ouvçmçjjjg  de   rotation  du  bras  sont  conservés.  Pas  d'atrophie  et  pas 

^^Uffisance  fonctionnelle  du  grand  dorsal. 

^s  d'atrophie  apparente  des  muscles  des  membres  inférieurs  ;  un  peu  de 
'bJossse  du  membre  inférieur  droit.  Pas  de  traces  de  lipomatose. 

^<î tte  absence  d'atrophie  aii\  iiiembies    nrérieurs  a  été  cons- 
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talée  chez  tous  les  malades,  sauf  un.  Chez  celui-là,  le  mollet 
gauche  présentait  un  développement  un  peu  moindre  que  le 
mollet  droit,  par  suite  d'une  atrophie  qui  atteignait  principale- 
ment la  portion  externe  du  muscle  gastrocnémîen. 

Enfin,  comme  autres  symptômes  d'ordre  négatif,  on  trouve 
signalé  :  l'intégrité  des  réflexes  patellaires,  Tabsence  de  trem- 
blements fibrillaires,  d  ataxie,  de  contracture.  Par  contre,  dans 
certains  muscles,  Zimmerlin  a  conslaté  les  signes  de  la  réaction 
de  dégénérescence  à  ses  débuts  (constatation  qui  n'a  pas  été 
faite  chez  les  autres  malades). 
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^*~^ce  fréf|uente  de  l'hypertrophie   avec  l'atrophie.  Habitus  extérieur.  Carac- 

/^*^^s  d'ordre  négatif.  —  Résultats  fournis  par  la  palpation  des  muscles.  Les 
J*~^_*^tractious  fibrillaires  font  défaut.  Résultats  fournis  par   l'exploration  élec- 
^        *  ^ue  des  muscles. 
"\  ^  ^^  «E.  Dl'rée.  Pronostic.  Dl\gxostic.  Etiologie.  —  Axatmmie  p ATiioi-OCigi  e  :  Exposé 

.^^"^  faits.  —  Relations  de  la  forme  juvénile  avec  les  autres  types   familiaux 
^^  Irophie  musculaire  progressive.  —  Exposé  de  la  doctrine  il'Erb, 


*  Historique. —  J'ai  exposé,  dans  ma  précédente  leçon,  les  lenta- 

">  ^s  faites  par  Leyden,  par  Mœbius,  par  Zimraerlin,  pour  dis- 

^^î^e  de  la  maladie  d'Aran-Duclienne  deux  formes   d'atrophie 

^^^sculaire  progressive  qui  réalisent  un  certain  nombre  de  traits 

^^^Ximuns,  en  particulier  celui  de  frapper  d'ordinaire  plusieurs 

^JVli^ts  d'une  même  lamille.  Les  résultats  de  ces  premières  tenta- 

^^^*es  n'ont  pas  obtenu,  du  premier  coup,  droit  de  cité  dans  les 

^^res  de  la  nosologie.  L'opinion  de  Leyden,  relative  à  Texistence 

^Une  forme  héréditaire  d'atrophie  musculaire  progressive,  dis- 

^^r^ete  de  la  forme  Aran-Duchenne,  est  restée  pendant  assez  long- 

'^nips  une  opinion  personnelle  à  Tauteur  qui  l'avait  émise.  Dans 

les  traités  didactiques,  on  continuait,  en  France  notamment,  à 

^^crire  une  seule  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  sui- 

^^ni  ce  que   nous   avaient  révélé  les   observations  d'Aran  et 

"^chenne.  L'opinion  de  Leyden  n'était  citée  que  d'une  façon 

^ûcidente.  Quant  à  la  paralysie  pscudo-îiyperlropliique,  on  lui 
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consacrait  une  description  distincte,  la  question  des  rapports  de 
cette  maladie  avec  l'atrophie  musculaire  progressive  sans  lipoma- 
tose  donnant  lieu  à  des  interprétations  très  diverses. 

En  1884,  paraît  un  mémoire  d'Erb,  qui  fait  époque  dans  l'his- 
toire des  atrophies  musculaires  progressives.  Erb  y  décrivait,  sous 
les  noms  de  forme  juvénile  de  r atrophie  mtisculaire  progressive, 
de  dystrophie  mitsculaire progressive^  un  nouveau  type  de  myopa- 
thie, dont  il  avait  déjà  mentionné  Texistence  deux  années  aupara- 
vant, dans  son  remarquable  Traité  d'Eleclrothérapie  [V  édition)  ; 
c'était  à  propos  des  résultats  dissemblables  que  donne  l'explora- 
tion galvanique  des  muscles,  dans  les  cas  qui  se  rapportent  au 
type  classique  d'Aran-Duchenne,  et  dans  ceux  qui  se  rapportent 
à  la  forme  nouvelle  de  myopathie.  En  utilisant  des  observations 
subséquentes,  Erb  donnait  cette  fois  (1884)  une  description  didac- 
tique de  sa  forme  juvénile,  et,  en  même  temps,  il  proposait  de 
faire  entrer  Tétude  des  atrophies  musculaires  progressives  dans 
une  voie  nouvelle. 

En  effet,  dans  le  mémoire  à  Tinstant  cité,  Erb,  faisant  appel  à 
la  bonne  volonté  des  neuropathologistes,  proclamait  catégorique- 
ment la  nécessité  de  soumettre  désormais  à  une  analyse  rigou- 
reuse^ les  faits  cliniques  dans  la  symptomatologie  desquels  domine 
une  atrophie  musculaire  à  marche  lente  et  progressive;  analyse 
destinée  à  mettre  en  relief  les  difTérences  qui  peuvent  se  masquer 
sous  cette  similitude  apparente,  sauf  à  faire  intervenir  ens^iite 
Tanatomie  pathologique,  pour  étiiblir,  si  possible,  une  relation 
entre  les  modalités  cliniques  de  l'atrophie  musculaire  progressive 
et  les  lésions  des  appareils  musculo-nerveux  dont  elles  dépendent. 
«  Notre  tache  principale,  écrivait  Erb,  est  dès  lors  de  distinguer 
parmi  la  grande  masse  des  formes  morbides  qui  évoluent  sous 
les  traits  d'une  atrophie  musculaire,  à  marche  plus  ou  moins  ra- 
pide, certaines  modalités  établies  sur  des  caractères  cliniques  aussi 
précis  que  possible,  à  les  distinguer  en  types  bien  nets,  et  à  les 
séparer  les  unes  des  autres  ;  alors  seulement  il  y  aura  lieu  d'aller 
à  la  recherche  du  substralum  anatomique  de  ces  formes  isolées; 
c'est  seulement  en  suivant  cette  voie  qu'on  réussira  peu  à  peu  à 
créer  un  certain  nombre  de  formes  morbides  durables.  » 

Joignant  rexeuiple  au  précepte,  Erb  traçait  les  caractères  de 
ce  nouveau  type  d'atrophie  musculaire  progressive,  qu'il  opposait 
en  première  ligne  au  type  Aran-Duchenne. 
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II  importe  de  dire  qu'Erb  présentait  ce  nouveau  type  d  atrophie 
musculaire  progressive  comme  entretenant  des  relations  très 
étroites  avec  les  types  familiaux  déjà  connus.  Erb  prétendait  et 
prétend  encore  absorber  dans  sa  forme  juvénile  le  tj^e  Leyden- 
Mœbîus  et  le  type  Zimmerlin,  ainsi  que  la  paralysie  pseudo- 
h \T)ertrophique  ;  tout  cela  ne  serait  que  des  modalités  cliniques 
d'une  seule  et  même  maladie,  d'une  atrophie  progressive  myopa- 
thiquCy  qu'Erb  oppose  à  Vatrophie  musculaire  progressive  spinale 
ou  maladie  d'Aran-Duchenne. 

La  doctrine  d'Erb  a  déjà  rallié  un  assez  grand  nombre  de 
partisans,  en  Allemagne  surtout.  Pour  ce  qui  concerne  notam- 
ment l'histoire  de  la  forme  juvénile  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, on  en  a  publié  de  côté  et  d'autre  un  bon  nombre 
d'exemples;  je  vous  énumérerai  les  principaux,  à  la  fin  de  cette 
leçon,  quand  j'aborderai  la  question  des  rapports  de  la  forme 
juvénile  de  myopathie  avec  les  autres  types  d'atrophie  muscu- 
laire progressive  familiale. 

Voyons  d'abord  comment  se  présente  à  notre  observation 
cette  forme  juvénile  d'atrophie  musculaire  progressive. 

Symptomatolocie.  —  Je  ne  croîs  pouvoir  mieux  faire  que  d'em- 
prunter à  Erb,  la  description  du  tableau  clinique  de  cette  forme 
d'atrophie  musculaire. 

Tableau  d'ensemble  de  la  7naladie.  —  Presque  toujours  le 
début  est  insidieux,  les  malades  sont  dans  l'impossibilité  d'indi- 
quer d'une  façon  précise  à  quelle  époque  ont  apparu  les  premiers 
symptômes.  Il  faut  multiplier  les  questions  dans  ce  sens,  pour 
arriver  à  se  renseigner  sur  ce  point.  On  apprend  ainsi  que  tou- 
jours la  maladie  a  commencé  avant  l'âge  de  vingt-ans,  souvent 
même  beaucoup  plus  tôt,  à  l'époque  de  la  puberté,  pendant  la 
seconde  ou  la  première  enfance. 

Faiblesse  et  atrophie  musculaire  au  début.  —  Le  symptôme 
premier  en  date  consiste  habituellement  dans  une  faiblesse  pro- 
gressivement croissante,  qui  se  révèle  à  l'occasion  de  certains 
mouvements,  et  qui  coïncide  avec  l'amaigrissement  plus  ou  moins 
prononcé  de  certains  groupes  de  muscles. 

Dans  la  suite,  cette  faiblesse  et  cette  atrophie  musculaire  peuvent 
rester  stationnaires,  ou,  rétrocéder  plus  ou  moins;  mais  d'habi- 
tude elles  suivent  une  marche  lentement  progressive.  Il  arrive 
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aussi  qu'à  une   période  d'élal  stalionnaire  succède  une  phffl 
d'aggra\ation  rapide. 

Localisntion  de  Catiophie  musculaire  à  ses  dêlnils.  —  A  ses 
débuts,  l'affection  poul  so  localiser  en  des  régions  variables; 
souvent,  peut-être  dans  la  majorité  des  cas,  les  muscles  de  Vépaule 
et  du  èrassonl  frappés  en  premier  lieu  ;  d'autres  fois,  ce  sont  les 
muscles  des  Jambes  et  du  rfos;  parfois  l'affoction  envahit  simul- 
tanément les  bras  et  les  jarabes  ;  à  plusieurs  reprises,  Erb  a  va 
la  maladie  débuter  par  un  seul  côté,  l'autre  n'étant  envahi  que 
dans  la  suite. 

Presque  toujours.  la  maladie  évolue  sans  le  moindre  trouble  de 
la  sensibilité;  c'est  tout  au  plus  si,  dans  un  petit  nombre  de  cas, 
les  malades  ont  accusé,  au  début,  des  tiraillements  ou  des  élan- 
cements douloureux  dans  les  membres,  un  peu  de  douleur  lom- 
baire, une  sensation  exagérée  de  fatigue  au  moindre  effort,  etc. 

Muscles  respectés  par  l'alrop/iie.  —  A  une  période  plus  avan- 
cée, on  constate  que  la  parésie  et  l'atrophie  respectent,  pendatU 
très  loiujtemps,  certains  groupes  de  muscles,  tels  :  les  muscles 
de  l'avani-àras  (le  long  supinaleur  excepté),  les  petits  muscles 
de  la  main,  les  muscles  des  mollets. 

Muscles  enva/ùs  par  Fatrophic.  —  Au  contraire,  on  trouve 
presque  toujours  atrophiés  les  muscles  suivants  :  le  petit  et  le 
grand  pectoral  (portion  claviculaire  de  ce  dernier  exceptée),  le 
trapèze  (faisceau  supérieur  excepté),  le  grand  dorsal,  dont  il  ne 
reste  souvent  plus  aucune  trace  à  une  période  avancée,  le  grand 
dentelé,  les  rhomboïdes,  les  sacro-lombaires,  le  long  du  cou.  et, 
localisation  particulièrement  caractéristique,  les  fléchisseurs  du 
bras  (biceps  et  brachial  antérieur),  y  compris  le  long  supinaleur 
dont  l'atrophie  est  souvent  précoce.  Quant  au  triceps  humerai, 
son  atrophie  est  habituellement  beaucoup  plus  tardive,  et  succède 
à  une  phase  d'hypertrophie.  —  Aux  membres  inférieurs,  l'atrophie 
a  pour  siège  de  prédilection  :  les  muscles  fessiers,  une  grande 
partie  du  quadriceps  fémoral,  le  tenseur  du  fascia  lata  (plus  rare- 
ment), les  péroniers,  le  janibier  antérieur.  Indépendamment  des 
muscles  déjà  mentionnés  plus  haut  comme  ne  participant  pas  d'ha- 
bitude à  l'atrophie,  ou  comme  n'y  participant  que  dans  une  mesure 
très  faible,  Erb  signale  :  le  sterno-cléîdo-raasloïdicn.  l'angulaire 
de  l'omoplate,  le  coraco-brachial,  les  muscles  ronds  el  surtout 
le  deltoïde,  le  sus  et  le  sous-épineu':,  les  muscles  de  l'avant  bras. 
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les  fléchisseurs  principalement  fies  petits  muscles  de  la  main 
ont  déjà  été  cités).  Les  muscles  faciaux  et  maslicaleurs  ont 
toujours  été  trouvés  intacts  (dans  les  cas  types).  Par  contre,  le 
diaphragme  a  paru  envahi  dans  quelques  cas. 

■  Coexistence  fréquente  de  l'hypertrophie  avec  falrophie  muscu- 
lairf.  —  Assez  souvent  certains  muscles  deviennent  le  siège 
d'une  hypertrophie  qui  contraste  avec  l'atrophie  susdite.  Cette 


hpt'iropkie,  qui  peut  être  vraik  ou  apparente  (pseudo-hyper- 
'"^phie),  envahit  de  préférence  les  muscles  suivants  :  le  deltoïde, 
'«sus  et  le  sous  épineat,  les  muscles  ronds,  le  triceps  brachial, 
«rtains  muscles  de  la  cuisse  (tenseur  du  fascia  lata  et  couturier), 
*'  surtout  les  muscles  des  mollets. 

Cette  hypertrophie  est  représentée  par  Erb  comme  un  élément 
"^portant  et  caractéristique  du  tableau  morbide  ;  elle  est  émi- 
QetQment  transitoire-  en  disparaissant,  elle  peut  faire  place  à 
1  atrophie. 

Habitus  extérieur.  —  Ce  mélange  d'atrophie  et  d'hypertrophie 
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limitées  à  des  groupes  de  muscles  qui  sont,  à  peu  de  chose  près, 
toujours  les  mêmes,  imprime  à  lliabitus  extérieur  des  malades  un 
cachet  tout  à  fait  caractéristique,  qui,  à  première  vue,  conduit 
l'observateur  éclairé  sur  la  piste  du  diagnostic  :  la  maigreur  des 
bras,  qui  contraste  avec  le  développement  exagéré  des  deltoïdes 
et  avec  la  conservation  des  s^llies  musculaires  aux  avant-bras 
(région  du  long  supinaleur  exceptée)  (fig.  15)  :  la  position  et 
l'attitude  anormale  de  l'omoplalc,  avec  la  saillie  que  font  à  ce 
niveau  les  muscles  sus  et  sous-épineux   et  scaiènes  (fig.   16), 


l'amaigrissement  cl  raplalissement  des  masses  musculaires  du 
dos,  la  cyphose  de  la  colonne  dorsale,  en  regard  de  la  lordose 
prononcée  de  la  colonne  lombaire,  l'exagération  de  la  fosse  sous- 
claviculaire,  l'amaigrissement  des  fesses  et  des  cuisses,  qui 
tranche  sur  le  volume  exagéré  des  mollets,  la  difficulté  de  la 
marche  avec  balancement  latéral  et  flexion  du  corps  en  arrière, 
tout  cela  constitue,  d'après  Erb,  un  ensemble  de  caractères 
qu'on  ne  trouve  réalisé  dans  aucune  autre  maladie. 

II  s'agit  là,  bien  entendu,  fait  remarquer  Erb,  d'un  ensemble 
qui  est  susceptible  de  présenter  des  variantes  multiples,  difié- 
rentes  d'un  cas  à  l'aulre.  Non  seulement  ratro])hie  peut  varier 
beaucoup  comme  intensité,  dans  les  différents  groupes  de  muscles 
qu'elle  atteint;  mais  en  outre,  dans  certaines  régions,  elle  peut 
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ilre  masqiléo  par  un  dùveloppemenL  exagéré  du  tissu  adipeux. 
L'hypertrophie  peut  manquer,  ou  hien  elle  ppul  prédominer  sur 
l'stropliie.    Quand    rafîection   débute    par  les    membres    infé- 
rieurs, el  qu'à  ce  niveau  l'atropbie  se  développe  avec  rapidité  el 
arec  une  grande  inlensilé,  il  peut  arriver  que  les  malade&  soient 
Jiriïf's  précocement  de  l'usage  de  leurs  jambes,  ou  que  les  muscles 
ài-s  raollets  soient  envahis  par  la  contracture,  nu  que  les  pieds 
ïoïenl  immoliilisés  dans  la  position  varus  équin,  etc. 
Jusqu'ici,  il  n'a  été  question  que  de  Vafrop/iie  ci  de  la  para- 
j  Iffsic  musculaire,    de  rh;/perlrophie  transitoire  qui  s't/  associe 
l  presque  toujours,  et  de  la  localisation  s'  caractéristique  qu'af- 
j/w/e/i/    ces  manifestations   morbides.   C'est,  du  reste,    à  cela 
fïe  se  réduit  toute  la  symptomatologic  de  ce  type  d'atrophie 
pUsculaJre.  créé  par  Erb.  Pour  le  reste,  cette  symploraatologîe  ne 
^iprend  que  des  caractères  négaliTs. 
C'araclères   d'ordre  n'//atif.   —  Ainsi,  d'après   la  description 
■^ïiiiée  par  Erb,  il  y  a  toujours,  dans  cette  forme  morbide,  inli^- 
**r'  parfaite   de  la  sensibilité   (sauf   les   douleurs   passagères 
^'©■«laléesplus  haut),  Avr  fonctions  des  sphincters,  des  organes  des 
^^*s  el  du  cerveau,  dos  fonctions  vtijétatives  el  de  la  nutrition 
"^     la  peau.  Le  phénomène  du  genou  est  presque  toujours  con- 
ser^'f  _  sauf  quand  le  quadriceps  fémoral  est  atrophié  dans  une 
B''î*nle  étendue,  auquel  cas,  le  phénom;ne  est  plus  ou  moins 
at»oIi. 

■fiésultats  fournis  par  la  palpalion  des  muscles.  —  Les  résul- 
'^-t-s  de  l'examen  objectif  des  niasses  musculaires  atrophiées 
~**riteat  d'élre  mentionnés  d'une  façon  spéciale  ;  une  partie  de 
iSs  muscles  offre,  à  la  palpation,  une  grande  fermeté,  et  même 
fie  certaine  dureté  ;  il  semble  que  le  doigt  explore  des  brides 
Onjonctivcs  minces  et  dures,  ou  des  nodosités  dures  et  saillantes  ; 
So  d'autres  points,  le  loucher  perçoit  une  sensation  de  mol- 
^se,  comme  celle  que  donne  la  palpation  du  tissu  adipeux: 
Vfeouvent,  en  certaines  régions  envahies  ]iar  l'atrophie  (grand 
1  dorsal,  long  supinaleur,  moitié  inférieure  du  grand  pecLoralj, 
I  Wi  ne  peut  plus  découvrir,  à  travers  la  peau,  la  moindre  trace  de 
liîsu  mu'^culaire. 

Conlraclions  fibrillaires.  —  On  ne  constate  Jamais  de  contrac- 
tions fibriltaires  des  j/iM>T/r».  dans  celle  forme  juvénile  de  l'utro- 
phie  musculaire. 
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Résultats  fournis  par  l'exploration  électrique  des  muscles,  — 
V excitabilité  mécanique  des  muscles  est  le  plus  souvent  abolie^ 
quand  l'atrophie  atteint  un  degré  considérable  ;  Y  excitabilité  élec- 
trique est  simplement  diminuée^  et  cette  diminution,  qui  peut 
aller  jusqu'à  l'abolition  complète,  est  proportionnelle  au  degré 
de  l'atrophie.  De  modifications  qualitatives  de  l'excitabilité  élec- 
trique, Erb  n'en  a  jamais  constaté,  et  cela  s'applique  en  particu- 
lier à  la  recherche  des  signes  de  la  réaction  de  dégénérescence. 
Ce  caractère  négatif  a  une  importaiwe  capitale;  c'est,  en  majeure 
partie,  sur  lui  que  se  fonde  Erb,  pour  distraire  la  forme  juvé- 
nile de  fatrophie  musculaire  progressive^  de  la  forme  spinale 
de  cette  affection  (type  Aran-Duchenne). 

Marche.  Durée.  Pronostic.  —  L'évolution  de  la  forme  juvénile 
d'atrophie  musculaire  progressive  est  essentiellement  chro- 
nique. Erb  {loc,  cit.)  comptait  cinq  cas,  parmi  ceux  qu'il  avait 
recueillis  au  moment  de  la  publication  de  son  mémoire,  où  la 
durée  de  l'affection  était  comprise  entre  vingt-trois  et  trente-huit 
ans.  Cette  longue  durée  de  la  maladie  est  en  rapport  avec  la  ten- 
dance qu'a  celle-ci  à  passer  par  des  phases  d'arrêt,  lesquelles 
peuvent  elles-mêmes  embrasser  une  durée  de  plusieurs  années. 
Dans  l'intervalle  de  ces  phases,  la  maladie  poursuit  sa  marche 
progressive,  sans  que,  d'ailleurs,  on  puisse,  même  approximati- 
vement, fixer  une  époque  à  son  terme. 

11  ressort  de  là  que  le  pronostic  quoad  vitam  est  relativement 
favorable,  beaucoup  moins  grave,  en  tout  cas,  que  dans  la  forme 
spinale.  Voire  que  Ton  a  des  chances  d'obtenir  des  améliorations 
considérables  ou  d'enrayer  la  maladie  à  l'aide  d'un  traitement 
approprié  (électricité,  hydrothérapie,  massage  et  gymnastique), 
c'est  du  moins  ce  qu'affirme  Erb. 

Dlvoostic.  —  D'après  ce  que  je  vous  ai  dit  de  la  prétention 
d'Erb  de  fusionner  dans  une  maladie  unique  sa  forme  juvénile 
et  les  deux  tj-pes  d'atrophie  progressive  {Lefjden-Mœbius,  Zim- 
mcrlin)  dont  nous  nous  sommes  occupés  précédemment,  vous 
comprendrez  aussi  qu'il  n'y  a  lieu  de  faire  le  diagnostic  de  la 
forme  juvénile  qu'avec  le  type  Aran-Duchenne,  avec  la  forme 
spinale  d'atrophie  musculaire  progressive.  C'est,  du  reste,  sur- 
tout avec  cette  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  qu'on  est 
exposé  à  confondre  la  forme  juvénile  d'Erb. 
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Tmci  sur  quelles  considéralions  Erb  croit  pouvoir  établir  le 
i^iostic  diETorontiel  enlre  ces  deu\  formes  d'alrophie  muscu- 
ire  progressive  : 

a.  Localisation  de  fnti-ophie.  —  Dans  la  fomie  vulgaire, 
[fbvslque,    l'atrophie    débute    presque    toujours    par    les    petits 

nnsclcs  de  la  maio  ;  quand  elle  frappe  en  premier  lieu  les 
muscles  de  l'épaule,  elle  n'est  pas  longtemps  sans  gagner  les 
pclilii  muscles  interosseux. 

Dans  la  forme  juvénile,  au  contraire,  1" affection  débute  par  les 
gros  muscles  scapulaires  et  dorsaux  «l  par  les  fléchisseurs  du  bras; 
le  (ielloîdc  reste  longtemps  respecté  par  lalrophie,  souvent 
même  il  est  liyperlrophîé;  quand  il  participe  à  l'atrophie,  ce 
nesl  (pjc  tardivement  et  partiellement.  Les  petits  mtisclfK  de  la 
iwom  sont  toujours  épargnés.  En  raison  de  cette  différence  si 
grande  de  la  localisation  de  l'atrophie,  il  arrive  qu'à  une 
(H^riode  avancée,  l'habilus  extérieur  du  malade  offre  un  contraste 
frappant  dans  les  deu\  formes  d'atrophie  en  question.  Ce  con- 
Irai-le  résulte  de  ce  que,  dans  la  forme  spinale  de  l'atrophie 
«nuculaire  progressive,  faniaigrissement  musculaire  marche  drs 
rUrmités  des  membres  vers  le  tronc,  tandis  que  tians  la  forme 
/"w/ii/f ,  elle  se  développe  en  sens  inverse,  du  tronc  vers  les  extré- 
milés. 

b.  Élat  des  muscles.  —  Dans  la  forme  spinale,  les  muscles 
£1  Vuie  d'atrophie  sont  relâchés,  mollasses,  ballottants  :  dans  la 
forme  juvénile,  ils  sont,  en  partie,  tendus,  fermes,  donnant  au  tou- 
cher une  sensation  de  dureté,  de  nodosités, 

Dans  la  première  forme,  on  constate  toujours  des  contractions 
_  filirillaîres  très  prononcées  et  occupant  une  grande  étendue;  ces 
^■«ontraciions  font  absolument  défaut  dans  la  seconde  forme, 
^■■isïi  bien  que  les  signes  de  la  réaction  de  dégénérescence,  que 
^BTon  toDstate  toujours  sur  quelques-uns  des  muscles  atrophiés, 
^Knns  la  forme  spinale. 

^H   c.  Présence  ou  absence  de  l'hypertrophie  musculaire  vraie  ou 

^^arnsf.—  Celle-ci  fait  toujours  défaut  dans  la  forme  spinale  de 

■      'itfophîe   musculaire;  au  contraire,  elle  se  rencontre   à  toutes 

'■■■s  périodes  de  l'atrophie  juvénile. 

1.  Epoque  d'np//arition.  —  La  forme  spinale  peut  se  montrer  à 

«la  Iw  âges  de  la  vie  ;  elle  présente  son  maximum  de  fréquence 

^e  mûr.  La  forme  juvénile  est  une  maladie  du  jeune  âge; 
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elle  se  développe  de  préférence  chez  les  adolescents  ;  il  est  excep- 
tionnel qu'elle  débute  passée  la  vingtième  année. 

e.  Mode  d'évolution,  —  La  forme  spinale  affecte  assez  sou- 
vent une  évolution  rapide,  continue  et  progressive  ;  la  forme 
juvénile  suit  le  plus  souvent  une  marche  lente,  traversée  par 
des  phases  stationnaires. 

f.  Nature  des  complications.  —  La  forme  spinale  s'associe 
quelquefois  à  la  paralysie  bulbaire  progressive,  voire  à  la  sclérose 
des  faisceaux  pyramidaux.  Ces  complications  n'ont  jamais  été 
observées  dans  les  cas  connus  d  atrophie  musculaire  de  la  forme 
juvénile. 

Ces  mêmes  caractères,  moins  le  mode  de  début  de  l'atrophie 
des  muscles,  serviront  également  à  distinguer  les  cas  qui  se  rat- 
tachent au  type  juvénile  d'Erb  (type  scapulo-huméral  myopa- 
Ihique)  du  type  scapulo-huméral  myélopathique  ou  spinal,  décrit 
par  Vulpian,  et  dont  je  vous  ai  entretenus  lorsque  je  vous  ai 
exposé  la  maladie  d'Aran-Duchenne. 

Etioloçie.  —  Cette  forme  d'atrophie  musculaire  progressive 
familiale,  comme  les  autres,  parait  se  développer  exclusivement 
sous  Tinfluence  de  Thérédité  pathologique.  J'ai  déjà  eu  occasion 
de  vous  dire  qu  elle  débute  habituellement  d'une  façon  insi- 
dieuse, dans  le  jeune  âge,  enfance  ou  adolescence,  jamais  passé 
Tàge  de  vingt  ans. 

Anatomie  PATHOLOGIQUE.  —  Daus  un  certain  nombre  de  cas  d'atro- 
p'iie  musculaire  progressive  (Friedreich,Bursikow,Bt*rger)  observés 
anlérieurement  à  la  publication  du  mémoire  d'Erb,  et  qui,  selon 
toutes  les  apparences,  se  rapportaient  à  la  forme  juvénile,  on  a 
constaté  Tintégrité  des  centres  nerveux.  11  en  a  été  de  même  dans 
une  observation  plus  récente  de  M.  Roth  (de  Moscou),  que  l'auteur 
a  communiquée  au  congrès  de  Copenhague  (1884)  comme  un 
exemple  de  myopathie  de  la  forme  juvénile.  Je  n'ai  pu  me  pro- 
curer des  détails  circonstanciés  sur  cette  observation. 

En  somme,  Erb  a  été  réduit,  jusqu'ici,  à  se  fonder  surtout  sur 
des  arguments  de  l'ordre  rationnel,  arguments  que  je  vous  ferai 
connaître,  pour  conclure  à  l'origine  myopathique  de  cette  forme 
juvénile  d'atrophie  nmsculaire  familiale. 

Ecpo^''  dn.^  faits.  —  Miintonant  que  vous  connaissez  la  symp- 


FORHE:  JCVt.MLE  l»ERB  205 

lomatologîe  et  les  autres  caraotèn?s  de  la  forme  jur^nile  dErb. 
je  crois  utile  de  vous  faire  un  e\{»i:»s*}  rapide  des  principales  obser- 
vations connues,  qui  se  rapportent  à  ce  tjjie  d  atrophie.  Cela  me 
fournira  l'occasion  de  traiter  à  fond  la  question  des  relations  de 
cette  forme  juvénile  avec  les  autres  typ^-s  d'atnjphie  musculaire, 
qu  on  a  décrits  dans  ces  derniers  temps,  et  aussi  avec  la  paraly- 
sie pseudo-hyperlrophique. 

Erb,  dans  son  mémoire  de  1881,  a  donné  la  relation  détaillée 
de  six  observations  d'atrophie  musculaire  pn»gressive,  qui  réali- 
saient dune  façon  nette  le  tj-pe  juvénile.  Des  autres  observations 
contenues  dans  son  mémoire,  il  sera  question  plus  loin.  Erb  a 
fait  remarquer,  en  outre,  qu'un  certain  nombre  d'observations 
plus  ou  moins  anciennes,  publiées  sous  le  titre  d'atrophie  muscu- 
laire progressive,  se  rapportaient  incontestablement  à  sa  forme 
juvénile.  Ainsi  :  la  première  observation  du  mémoire  d'Aran 
■1850);  les  observations  102, 104, 121,  relatées  par  Duclienne  (de 
^ulogne},  dans  les  deuxième  et  troisième  éditions  de  son  Traité 
^^  t*êlectriHation  localisée. 

Les  observations  10,  11    et  21,  qui  ligureiit  dans  la  monogra- 
phie de  Friedreich,  sur  l'atrophie  iiuis*;ulaire  progressive. 

La  première  des  2i  observations  recueillies  par  Barsikow,  dans 
^  llièse  inaugurale,  parue  à  Halle,  en  1872, 

Vient  ensuite  une  observation  communiquée  par  le  professeur 
*'^ïiiemiann,  à  la  Société  de  métlecine  de  Bàle,  comme  un  cas 
*^'^n  net  d'atrophie  musculaire  de  la  forme  juvénile.  Corresp  n- 
^^nz'Blalt  fur  sc/aceiz.  Aertze.,  1883,  ii**  12.  ) 

M.  Piersou,  cité  par  Erb,  a  présenté,  à  la  même  époque,. à  !a 
^<-*iété  des  sciences  naturelles  et  médicales  de  Dresde,  un 
''^^lade  qui  réalisait  les  caractères  cliniqn»*s  de  la  forme  juvtnile 
^  atrophie  musculaire.  Jaresbericht  der  Gesellschaft  fïir  Satttr 
''^of  Heilkunde  in  Dresden,  1882-1883,  p.  85., 

l)eu\  autres  observations  d'atrophie  musculaire  progressive  du 
J*Pe  juvénile  ont  été  publiées  par  un  médecin  suédois,  le  D*^  tî. 
*^gren.  (Nordi.sk.  med,  \rkii\  1887,  t.  XIX.  fane.  1,  n"  o.) 

4e  ne  ferai  que  vous  signaler  une  observation  publiée  en  France 

P^r  MM.  Marie  et  Guinon,  élèves  de  M.  Charcot  Revue  de  médecine, 

*^8o,  p.  806).  Le  sujet  de  cette  observation,  entré  dans  le  terxico 

^^  M.  Chircot  en  1882,  avait  été  considéré  coninx»  un  j  sei  do- 
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hypertrophique  sans  hypertrophie.  La  distribution  de  l'atrophie, 
chez  ce  malade,  répondait  bien  au  type  juvénile. 

Enfin,  un  médecin  de  Brème,  M.  0.  Buss,  a  publié  un  exemple 
de  cette  même  forme  d'atrophie,  qui  mérite  une  mention  spéciale, 
parce  qu'il  va  me  servir  de  transition  pour  passer  à  un  autre 
groupe  de  faits. 

Dans  cette  observation  (qui  concernait  une  jeune  Me  de  treize 
ans),  les  symptômes  dominants  consistaient  dans  une  parésie  très 
prononcée  d'un  certain  nombre  de  muscles,  sans  hypertrophie 
vraie  ou  fausse  (sauf  un  développement  relativement  exagéré  des 
mollets),  avec  atrophie  assez  mal  dessinée,  parésie  répondant 
bien,  comme  distribution,  à  la  symptomatologie  de  la  paralysie 
pseudo-hjpertrophique,  latrophie  intéressant  presque  exclusive- 
ment les  muscles  de  la  ceinture  scapulaire. 

Voilà  donc  une  observation  qu'Erb  rattachera  certainement  à 
sa  forme  juvénile,  au  même  titre  que  la  sixième  observation 
relatée  dans  son  mémoire.  Or,  chez  le  frère  de  la  malade  en  ques- 
tion, un  jeune  homme  de  seize  ans,  on  constatait  les  mêmes  symp- 
tômes avec  la  môme  distribution  de  la  parésie  et  de  l'atrophie, 
plus  une  atrophie  des  muscles  de  la  face ,  principalement  de 
Torbiculaire  des  lèvres,  c'est-à-dire  tous  les  caractères  du  type 
décrit  par  Landouzy  et  Déjerine,  et  dont  je  vous  entretiendrai  dans 
ma  prochaine  leçon.  Avec  cela  on  a  relevé,  dans  les  deux  cas, 
les  caractères  négatifs  (absence  de  contractions  fibrillaires, 
de  réaction  de  dégénérescence,  etc.)  sur  lesquels  Erb  s'est  fondé 
en  partie  pour  distraire  sa  forme  juvénile  de  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne.  La  seconde  de  ces  deux  observations  plaide  donc  en 
faveur  de  l'opinion  d'Erb,  qui  admet  des  relations  très  étroites 
entre  la  paralysie  pseudo-hypertrophique,  la  forme  juvénile  d'atro- 
phie musculaire  et  les  autres  types  d'atrophie  musculaire  héré- 
ditaire, et  qui  va  jusqu'à  prétendre  que  ces  difTérents  types  noso- 
logiqucs  ne  sont  que  des  modalités  ^  des  expressions  diverses 
d'une  seule  et  mùme  maladie. 

Or,  il  faut  bien  convenir  que  les  observations  du  genre  de  celles 
que  je  viens  de  vous  mentionner,  les  observations  qui  établissent 
en  quelque  sorte  des  transitions  entre  les  différents  types  dntro- 
phip  dit^traits  de  la  maladie  d'Aran-Duclienne,  il  ,faut  bien  conve- 
nir, dis-je,  (jue  ces  observations  sont  allées  en  se  multipliant  dans 


^ 
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CCS  (iLTiiiiïrcs  anniH'S.  Je-  crois  devoir  vous  eo  faire  connaître  quel- 
ques-unes dès  roaiuLenant. 

Je  vous  menlionnenii  d'abord  une  obsenalion  publiée  en  1872 

par  HiUig  (BrihiKT  Klin.   Worh^iurhiùfi),  comme  un  exemple 

i'Iiijpfitmp/iif  froif  ifiin  ô/vs.  Neuf  ans  plus  laril,  c:-  malade  a 

élê  rrvu  par  un  mi^decin  raililaire,  qui  constatait  l'ûtat  suivant: 

Atrophie  des  pectoraux,  des  rhomboïdes,  des  parties  moyenne 

cl  supérieure  du  trapèze  et  du  grand  dentelé  à  droite.  Urper- 

Irophie    des    muscles    du  bras  droit,  du    long   supinateur    de 

chaque  côti>,  des  extenseurs  de  la  main  et  du  long  abducteur  du 

poufii  à  gaui.'be.  La  force  contractile  des  mui^cles  lij'pcrtrophiés  I 

Blail  plutifil  diminuée  qu'accrue.  Pas  de  réaction  de  dégénéres- 

Wnce.  Pas  de  contractions  fibrillaires.  Celle  observation  peut,  à  I 

'a  rigueur,  être  rattachée  à  la  forme  juvénile  d'Erb.  mais  il  y  a 

Quelques  réserves  à  faire  au  sujet  de  la  signification  qui  lui  étatl 

do&nfe,  comme  étant  un   exemple  de  dystrophîe  ayant  évolué 

dalmrd  sous  la  forme  d'une  pseudo-hyperlrophïe,  puis  sous  celle 

l)"pe  juvénile, 

lîne  observation  relatée  par  Erb,  dans  son  mémoire  de  1884 

•  505),  concerne  un  garçon  de  dit  ans  qui,  examiné  nu,  donnait 

Pl^miére  vue  l'impression  d'un  cas  bien  net  de  paralysie  pseudo- 

rtrophique  ;  les  troubles  fonctionnels  qu'on  reneonlre  dans 

'te  maladie  existaient  également  chez  cet  enfant.  En  l'exami- 

mt  de  près,  Erb  ne  fut  pas  long  à  constater  qu'indépendam- 

'*nl  de  la  jJsenflij-/i;/perliophir  (//-.s  meniùirs  infi'nrni:s,  et  </fs 

'*«*.  lY  existml  niiP  atrophie  de  fa  partie  xupèrieure  du  tronc 

■•'  dts  membres  supérieurs,  qui  présentait  ta  même  distribution 

t*ie  dans  lo  forme  juvénile  ;  avec  cela,  absence  de  contractions 

filrillaîres  cl  do  réaction  de  dégénérescence.  En  raison  de  quoi, 

Erb  a  présenté  ce  malade  comme  réalisant  ;'i  la  fois  le  tableau 

clinique  de  la  paralysie  pseudo-hypertrophique  et  celui    de  la 

(orme  juvénile  de  l'atrophie  musculaire  progressive. 

Erb  a  mnuLionué  eu  quelques  mois  un  autre  fait,  â  peu  de  choses 
près,  sciubliible  au  précédent  :  il  s'agit  d'un  garçon  ùgé  de  sept  ans, 
cJipa  h-qifel  on  eonslalail  an  déveioppemetit  exagéré  des  membres 
•ietirs,  des  mollets  principalement,  et,  en  même  temps,  une 
Urophie  de»  muscles  du  tronc,  du  ventre,  des  épaules,  des  bras, 
■tUrophie  prononcée  surtout  aur  pertorauf,  tandis  que  les  muscles 
pineux  étaient  liypiTlmpliié-^.  L'augmentation  de  volume 
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(les  membres  inférieurs  dépendait  en  partie  d'une  hypertrophie 
nmsculaire  vraie  ;  le  tissu  adipeux  y  était  très  déveh>ppé,  tamlis 
qu'il  avait  presque  complètement  disparu  au  tronc. 

Erb  fait  remarquer  ensuite  qu'un  assez  grand  nond)re  (h*s 
observations  de  paralysie  pseudo-hypertrophique,  réunies  dans  le 
mémoire  de  Friedreich,  réalisent  cette  même  association  des 
deux  tableaux  cliniques  de  la  paralysie  pseudo-hypertrophique  et 
de  la  forme  juvénile  d  atrophie  musculaire. 

Vient  ensuite  une  observation  de  Lichtheim,  qui,  à  Tépoque  de 
sa  publication,  fut  donnée  comme  une  preuve  anatomique  de  l'in- 
tégrité des  ce:itres  nerveux,  de  la  moelle  notamment,  dans 
les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive.  Or,  depuis  cette 
époque,  depuis  qu'on  a  scindé  l'atrophie  musculaire  progressive 
en  un  certain  nombre  de  formes  plus  ou  moins  distinctes  les 
unes  des  autres,  cette  observation  a  perdu  la  plus  grande  partie 
de  la  valeur  que  lui  attribuait  Lichtheim.  Erb,  notamment,  a  cher- 
ché à  démontrer  ([ue  cette  observation  se  rapproche  de  sa  forme 
juvénile  bien  plus  que  du  type  Aran-Duchenne.  11  a  invoqué  à 
Tappui  de  sa  manière  de  voir  la  distribution  de  ïatrop/iie  qui, 
chez  le  malade»  de  Lichtheim,  acail  envahi  les  pectoraux,  le 
deltoïde,  le  grand  dentelé,  le  tjrand  dorsal,  le  trapèze,  le  biceps 
brachial,  le  brachial  antérieur  ellalony  supinateur,  les  fessiers, 
les  muscles  postérieurs  des  cuisses,  les  fléchisseurs  de  la 
cuisse,  le  quadriceps  à  fjauche  ;  cette  distribution  rappelle 
assez  exactement  celle  qu'Erb  assigne  à  la  forme  juvénile.  En 
outre,  chez  ce  malade  de  Lichtheim,  il  semble  y  avoir  eu,  à  un 
moment  donné,  un  certain  degré  d'hypertrophie  apparente  du 
mollet  gauche;  les  contractions  librillaires  ne  sont  survenues 
que  rarement,  et  au  début  seulement.  Il  n'j  avait  pas  de  réac- 
tion de  dégénérescence.  J'ajouterai,  par  mesure  d'impartialité, 
que  rinlluence  d(»  l'hérédité  a  fait  défaut  dans  ce  cas  ;  l'atrophie 
dans  certaines  régions  du  corps  a  été  précédée  de  douleurs  très 
vives.  Il  y  a  eu  des  troubles  dans  la  sphère  d  innervation  du 
facial  :  la  malade  ne  pouvait  plus  siffler;  elle  ne  relevait  plus 
que  très  dillicilementla  lèvre  supérieure;  elle  ne  parvenait  presque 
plus  à  rider  la  peau  du  front,  à  plisser  les  sourcils.  Tout  cela 
ne  rentre  pas  dans  la  description  donnée  par  Erb  de  sa  forme 
juvénile,  mais  dans  le  type  d'atrophie  nmsculaire  que  nous 
étudierons  dans  la  prochaine  leçon. 


Relntions  de  la  forme  juvénilf  uvpc  les  autres  li/jiis  fitm'tliaux 
dairophiemusrulaire progressive. — Si  mamlonant  vous  voulez  bittii 
tenir  Pomplp  de  ce  qup,  entre  le  type  (i'alropliie  décrit  par  Leyden 
Ht  In  paralysîp  psimdo-hypertrophique,  il  n'etislp,  comme  Ta  fiut 
remarquer  Mœbius,  d'autre  diUérence  essentielle  que  la  présence 
ilan»  l'une,  l'absence  dans  l'iiulre.de  la  Hpomatose;  si  vous  voulez! 
hien  vous    rappeler     qu'une    des    observations  de  Zimuierlin 
Ivoir  p.  190)  réalisait  en  quelque  sorte  un  trait  d'union  entre  le 
lypi'  décrit  piir  ce  iiit^itccin,  la  paralysie  pseudu-hyportropbiquo 
Hit'  t)-]ieLiuidiniz\  -DéjVrine,  vous  conviendre/,  qu'il  existe  des  argu- 
ments d'une  \ah'iir  indiscutable  en  faveur  de  la  doctrine  d'Erh,  en 
Iiiveurde  ta  dorlrine  ijiii  considère  la  paralysie  pseailo-fiijpprlro- 
I  pkigue,  la  forme  d'atrophie  mascultiire  progressive  décrite  par 
Uijdcn  et  Mœàius,  le   tifpe  limmerlin,  la  forme  juvénile  et  le 
.  fypt  L(tndoii:!/-Dèjeriiir   comme  de  simples  modalités  clinitjues 
[  «fan  aeul  el  m^-me  processas,  d'tme  affection  myopathique,  «jiti 
\  «  drtue  en  ivgurd  de  la  foniie  spinale  d'atrophie  masculaire 
'  progressive. 

Non  pas  que  je  me  rallie  sans  réserve  à  celte  doctrine;  je 
vous  dirai  plus  tard  les  arguments  qu'un  h  invoqué»  contre 
*'lp;ji'  n'ai  d'autre  prétention,  dans  cet  enseignement,  que  rie 
JïWuiller  devant  vous  une  question  de  nosologie  encore  fort 
tniil  connue,  ol  il  importe  que  vous  ajiez  sous  les  ypu.\  les  docu- 
uipnls  authentiques  qui  peuvent  servir  à  l'éclairer. 

Je  vais  consacrer  la  lin  de  cette  leçon  à  vous  communiquer 
t^ltuellement  les  termes  dont  s'est   servi  Erh,  pour  résumer  ses 
I  vues  sur  les  relations  des  formes  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive que  je  viens  de  vous  énumérer  à  l'instant. 
Exposé  de  la  théorie  d'Ere.  —  i<  Il  existe,  dil-il,  une   forme 
I  vénale  d'atrophie  nmsculaire  progressive,  qui  se  caractérise  par 
I  lUle  localisation  et  une  évolution  bien  précises,  par  uuc  manière 
Mètre  également  précise  des  muscles  intéressés,  et  par  des  altô- 
■niioQj)  loul  aussi  précises  de  ces  musclées,   sans  lésion    de  la 
loiûelle:  c'est  \iï  forme  Jucénile,  qui  débute  dans  l'adolescence  ou 
l^sTenfance. 

"  Cette  forme  concorde  en  tous  points,  quant  â  sa  symptoma- 
l^o^e,  et  spécialement  eu  égard  â  sa  localisation  dans  la  moitié 
l 'Upérieurt  du  corps,  en  partie  aussi  dans  la  moitié  inférieure,  avec 
[Wqm..  l'on  i;oanalt  sous  le  nom  de  •  pseudo-liypertrophie  des 
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Ainsi,    en    1874,    M.    Landouzy    a   entretenu    la    Soriélé  d** 
bioloffîe  (séance  du  27  juin  1874\  de  deux  cas  d  atropliîe  mus- 
culaire progressive  de  lenfance  avec  envahissement  de  la  face, 
mais  sans  leur  attribuer  une  signification  autre  que  celle  qui  avaiV 
été  proposée  par  Duchenne. 

En  1884,  un  auteur  allemand,  M.  Remak.  a  publié  une  obser- 
vation qui  se  rattache  évidemment  à  ce  même  groupe  de  faits 
sous  un  titre  qui  visait  les  relations  dont  je  vous  ai  déjà  dit  que/- 
ques  mots,  dans  ma  précédente  leçon  :  Relations  de  la  fonne 
juvénile  (TErb.  avec  [atrophie  musculaire ptvyt'essive  de  t enfance 
à  début  facial.  En  eflet,  cette  observation  de  Remak  était  intitulée; 
Sur  la  participation  possible  des  muscles  de  la  face^  dans  la  forme 
juvénile  d\itrophie  musculaire  progressive.  En  voici  un  résumé: 

11  s'agit  d'un  malade,  âgé  de  trente-deux  ans,  chezlequei  latrophie 
musculaire  progressive  avait  débuté  dans  la  première  enfance  et 
s'était  développée  avec  beaucoup  de  lenteur,  d'une  façon  insi- 
dieuse. 11  a  été  impossible  d'obtenir  des  renseignements  précis 
sur  l'onlre  d'envahissenu^nt  des  muscles.  Une  chose  parait  bien 
établie,  pourtant,  c'est  que  Tatrophie  a  débuté  par  le  membre 
supérieur  —  épaule  et  bras  —  et  qut^  la  face  a  été  en\-ahie  à  peu 
prés  à  la  même  époque  :  dés  Tàgp  de  tn>is  ans,  le  malade  était  dans 
rimpossibililé  de  fermer  les  jvu\.  De  ramaigrissemenl  de 
de  la  cuisse  gauche  n'était  survenu  que  très  tanlivement. 

Au  moment  où  Remak  vit  le  malade,  l'état  était  le  sui\'ant: 

Expression  particulière  dr^  la  face,  qui  avait  quelque  chose  dun 
mastjue;  lagophtalmos  double,  avec  léger  ectropion  paralytique; 
parole  intacte.    Il  existait,   ajoute  l'auteur,  une  paralysie  laciak 
double  absolue,  sans  paralysi»*  des  muscles  de  l'œil,  sans  troobte 
de  la  dôgUilition  rt  d»»  la  ma-tication.  Mais  il  importe  de  ne  ^ 
s»'  ti'Miup»^*  sur  la  siguiticalion  qu'avaient,  dans  ce  cas  parliculiefr 
•>'<  iu«>t>  d^'  i»*n'*ih/si»'  ftff  iol»'  Jouhle,  La  description  quel'auleor 
d'Uiie  «1-*   •'»Ht"   paial\>i'^   faciale   montre,    à  n'en  pas  d«>uW» 
•lu'oll^'  ^.Haît  Uîii<[iionu'Ut  r»L'\[iression  d'une  atrophie  des  muîrf^ 
d'*  hi  fa-'r'.  ot  n.Mi  duiv' paraljsi»^  du  nerf  facial.  D'ailleurs,  Remak 
II-'  >\  r>t  pa<  iii'.'jiri<.  a::i>i  qu'il  résulte   des  réflexions  qu'il  * 
:'!av*'>-<  à  :a  <ui'r'  'lo  <'.îi  '.'h>»'rvation. 

^    l' i  [u"'  lir'  ttait  ^i  '.ii<tril»uiion  de  l'atrophie  musculaire,  ï^i 
:u-  :v;:.^-'-<  ■■■.  au  ::■■:'::■•.  -'h^-z  le  uiaiade  examiné  par  Remak: 

r.  V  .i\  i:'.  :  ■irv-  .rui'.Liij-»   ■•':i>idêrable  des  musclas stf^pitl^^* 
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brachiaux  (umoplales  en  formi'  d'ailes),  di's  iiiusrli's  grands 
ilenteUs,  de  la  portion  inférieure  du  tnipèzp;  un  aplalissenienl 
iti  dflioïtlfs  ;  à  l'avanl-bras,  une  atrophie  ronsiflérable  du  /ong 
mpiiiateur  et  des  extenseurs;  puis  une  atrophie  des  mugries  de 
lacui»>:c  gauche  (les  jambes  n'ont  pas  été  examinées). 

Quant  au  reste,  ^«.«  df  IrembleinfiUs  fibrillaires ;  les  raouve- 
nipnls  des  doigts  n'étaient  en  rien  gênés,  la  pression  de  la 
main  s'effectuait  avec  vigueur.  L'exploration  électrique  des  nerfs 
Èiciaui  a  démontré  qu'ils  étaient  inexcîlables  par  l'un  et  l'autre 
wuranl,  sauf  quelques  rameaux,  qui  se  répandaient  dans  l'oreille, 
l*s  muscles  de  la  face  étaient  pareillement  inexcitables  par  les 
ileiH  cuiiranls,  //  nij  avait  pas  la  moindre  trace  d'une  réaction  dff 
d^jfnr'reitcence.  Enlin,  dernier  détail  dont  vous  saisirez  l'impor- 
tance, la  mère  et  un  frère  du  sujet  avaient  été  atteints  de  la  même 
iDûlailie,  dès  leurs  premières  années, 

Remak  a  vu  dans  ce  fail  ciinique  une  preuve  nouvelle  de 
l'enislence  d'une /"oA'//;':'  mi/opalhiffue  (f  atrophie  musiulaire  pro- 
jrfjjrVc,  distincte  de  la  forme  spinale  connue  sous  le  nom  de 
'ïpo  Aran-Duchenne,  Il  donnait  son  observation  pour  une 
preuve  à  l'appui  de  la  llièse  adoptée  et  défendue  par  Erb. 

C'tlaît  là,  en  somme,  une  opinion   purement  hypothétique. 

Pour  la  justifier,  il  était  nécessaire  de  faire  intervenir  le  contrôle 

[  ''p  l'anatomie  pathologique.  Il  fallait,  en  d'autres  termes,  trouver 

P  J  occasion  d'autopsier  un  sujet  qui,  de  son  vivant,  eût  présenté 

I  "S  symptômes  de  ce  type  infantile  d'atrophie, musculaire  progres- 

l*Vv,  avec  participation  des  muscles  de  la  face.  Cette  occasion 

^*si offerte  à  MM.  Landouzy  elDéjerine,  deux  observateurs  dont 

*  Compétence  n'est  pas  discutable.  Mes  collègues  ont  fourni  la 

•"^uve  de  l'exactitude  des  prévisions  de  Remak;  en  même  temps 

'  trouvaient  confirmées  les  prévisions  d'Erb^  en  ce  qui  concerne 

■tistence  d'une  atrophie  musculaire  progressive  nn/opathique, 

I  Usions  spinales.   Ils  ont  constaté  l'intégrité  complète  des 

Utres  nerveux,  à  l'autopsie  d'un  des  malades  chez  lesquels  ils 

M  observé  cette  forme  infantile  d'atrophie  musculaire  progres- 

Ve,  Considérant,  d'autre  part,  comme  démontrée  l'opinion  que 

«  soutenue  dans  ces  leçons,  et  qui  assigne  une  origine  spinale 

P  r&lropbie  musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne,  ils 

lu  conclu  :  qu'il  ne  s'agit  pas,  dans  cette  dernière  forme  et  dans 

^llfs  qu'ils  uni  décrite,  de  deax  simples  modalités  cliniques 
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d'une  seule  et  même  maladie,  ainsi  que  l'entendait  Duchenno, 
mais  de  deu\  espèces  morbides  bien  différentes  quant  à  leur 
nature,  étant  donné  que  dans  Tune  —  Ujpe  Aran-Ditchenne  — 
la  cellule  spinale  nerveuse  est  lésée,  tandis  que  dans  Tautre  — 
atrophie  musculaire  progressive  de  Venfance  —  cette  même 
cellule  est  intacte,  les  lésions  n'intéressant  que  le  système  mus- 
culaire. 

Jusque-là,  je  suis  parfaitement  d'accord  avec  mes  deux 
distingués  collègues.  Mais  ce  que  je  me  refuse  à  considérer 
comme  exact  jusqu'à  plus  ample  informé,  c'est  que  leur  myo- 
pathie atropliique  progressive  de  Fenfance  constitue  une  espèce 
morbide  sui  generis^  sans  aucun  lien  de  parenté  avec  les  formes 
familiales  d'atrophie  musculaire  progressive  que  vous  connaissez 
déjà,  qui,  elles  aussi,  débutent  généralement  dans  le  premier 
âge,  qui,  elles  aussi,  présentent  des  caractères  considérés 
comme  propres  aux  atrophies  myopathiques.  Je  vous  ferai 
connaître  m^s  raisons  plus  tard.  Mais  d'abord,  pour  ne  pas 
m'écarter  de  mon  sujet,  je  veux  vous  tracer  la  symptomatologie 
de  la  myopathie  atrophique  progressive  de  l'enfance,  d'après  la 
description  qu'en  ont  donne  mes  deux  collègues. 

Symptomatologie.  —  Les  premiers  symptômes  de  Taffection  se 
montrent  en  général  vers  l'âge  de  trois  ou  quatre  ans,  quelque- 
fois plus  tard 

Faciès,  —  Ils  consistent  dans  une  exprcî^sion  spéciale  de  la 
face,  due  à  une  atrophie  envahissante  des  muscles  de  cette 
région,  et  que  MM.  Landouzy  et  Déjerine  ont  défini  dans  les 
termes  suivants  : 

«  Le  petit  malade  prend  une  toute  autre  figure  que  les  enfants 
de  son  âge  :  sa  physionomie,  aussi  bien  au  repos  que  dans  les 
efforts  de  mimique,  prend  un  aspect  particulier  dont  la  singularité, 
pour  ne  pas  sauter  de  prime  abord  aux  yeux,  frappe  et  étonne 
dès  qu'on  la  regarde  et  Tétudie  avec  quelque  attention.  On 
s'aperçoit  alors  que  la  figure,  aussi  bien  dans  les  détails  que 
dans  l'ensemble,  forme  un  masque  original  dont  nous  aurons  à 
faire  ressortir  les  caractères  et  toute  la  valeur,  tant  au  point  de 
vue  symptomaliquc  qu'au  point  de  vue  diagnostique.  Le  front  est 
remarquablement  lisse,  aucun  pli,  aucune  ride  ne  vient  jamais 
(que  l'enfant  pleure  ou  ri(»)  changer  l'état  poli  des  régions  fron- 


i  jeune,  hia 


cl  HiUPciliftrc  L'œil  jiaralt  [ilus  ^raiid  ouvtTl,  ^sans  puurtaiit 

qu'il  y  ail  la  moinJR'  Iciidaiico  a  de  l'evoiihliialmie;  »  rocclii-'ioii 

cyiiipiète  dcii  dt'u\  yeux  csl  impossible,  le  iiuiladc  piéseale  du 

lagoptilalmos,  il  dort  les  paupières  entrouvertes,  ainM  que  le 

nionlre  la  figure  17;  les  lèvres  «  deviennent  plus  saillantes,  la 

,  ffiilt  huccule  s'élargit,  le  rire  n'est  plus  le  même  et  la  pliysio- 

toniie  prend  un   caractère   nmins   éveilli-,   ii 

muins  intelligent.  » 

C'est   au    point  qu'à    première    vue    un 

lotisenateur  peu    exercé  pourrait  croire    à 

lune  iiliotie  ou  à  un  arrill  de  développement 

l«ér*bRil,   erreur  de  diagnostic   qui   a    Ole 

E^miuise  quelquefois,  aTUrment  MM.  Lan- 

^ouiy  et  D^jerine.  Avec  un  peu  d'attention, 

PSl    facile     de 

'Counaltre  que  ce 

iqiie       spniul 

'ient  de  l'atro- 

if  des   muscles 

'<^iaux.    Les     li- 

S'*Jres     ci -jointes 

**^m     des     repro- 

**UcUonâ      d'aprCs 

:ure  de  ce  faciès 

caractéristique. 

Extension       de 

^atrophie   miiscit- 

laire  de  Ut  face  nu 

^•wic  et  aux  meiitùre».  —  Pendant  des  années,   l'atrophie  peut 

ister  limitée  aux   muscles  de  ta  face.  Tût  ou  tard  la  maladie 

lursuil  sa  marche  progressive  et  envahissante.  L'ordre  d'enva- 

;]ùsscment  des  muscles  par  l'atrophie  serait,  à  partir  de  ce  moment, 

We  uiénie  que  dans  l'atroplùe  musculaire  progressive  type  Aran- 

icbenne,  prétendent  les   deu\  auteurs  que  je  cite.  En  réalité, 

ne  trouve  pas,  lians  leurs  observations,  la  marche  de  l'atrophie 

des  extrémités  des  membres  supérieurs  vers  leurs  racines  — 

itomme  dans  la  forme  vulgaire,  classique,  de  l'atrophie  musculaire 

itogressive.  Vous  pouvez  vous  en  convaincre  par  cette  citation 

«traita   du  inL-motro  de  M.M.  LunJouzy  et  Déjerinc  : 


«Uc 

^^%tl 
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Distribution  de  Catrophic  aux  membre.t  supérieurs.  —  h  Les 
muscles  de  l'épaule  et  du  bras  sont,  d'une  façon  générale,  ceux 
qui  se  prennent  les  premiers  et  on  peut  dire  que  c'est  là  le  début 

■•«rdinaire,  classique.  Le  trapèze,  le  rhomboïde,  le  deltoïde  le 
èiceps,  le  brachial  antérieur,  le  triceps,  le  hng  supinateur,  les    ' 

W-radimix  sont  les  premiers  et  pn  général  les  spuIm  atteints,  pen- 


Kip.  2\). 


dant  une  longue  période  de  temps,  avec  le  yrtind  et  le  petit  pec- 
toral. Pendant  ce  temps  lu,  ce  qui  invite,  a  priori,  àsuspeclêr  la 
nature  myopalliique  de  l'afTection,  certains  muscles  ou  groupes  de 
muscles  voisins  des  muscles  atrophiés  se  conservent  presque 
indéfininieut.  Cette  conservation,  facile  à  reconnaître  pendanl  lu 
vie,  porte  d'ordinaire,  à  l'épaule,  sur  les  sus  et  sous-épineux,  sur 
les  sous-scapulaires  ;  aux  avaiil-bras  sur  les  /léchisseurs  el  les 
fj-Jenseiirs  de  la  maio  et  des  doigts,  les  radiaux  étant  pris  à  peu- 
près  en  même  temps  que  le  long  supiiinteur,  m^s  en  général 
d'une  façon  moins  intime.  » 

A  la  main,  les  muscles  de  l'éminence  Ihénar,  el  spnialemi^nt 
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II-  court  abducteur,  imi^,  en  dernier  Heu,  les  interosseux  peuvent 
imrtirrper  à  l'atropliiP. 

Bpfonnalions  dp  lu  iitnin. —  A  la  main,  l'alropltie  est  quelque- 
fois bornée  au  court  abdurtrur  du  pouce,  rc  qui  donne  à  ce 
serment  terminal  une  apparence  simienne  (fig.  18):  l'altitude  en 
forme  de  griffe  est  rare;  une  fois  que  l'atrophie  a  gagné  les 
«tenseurs  des  doigts,  ceux-ci  sont  maintenus  dans  la  flexion  per- 
manente, par  suite  de  la  prédominance  d'action  des  fléchi^iseurs. 

Disli-iàntion  de  t atrophia  niix 
Hiembres  infn-iew».  —  Aux  membres 
inférieurs,  c'est  encore /j«r  la  nuinp 
que  débute  l'atrophie.  De  Ii\,  elle  se 
propage  aux  muscles  de  la  cuisse,  à 
ceux  de  {AJumbe,  quelquefois  même 
i.  ceux  de  la  voûte  plîinlaire.  Il  peut 
se  foire  que  les  muscles  de  la  masse 
Bacro-lombaire  participent  à  l'alro- 
phie. 

Mode  de  propagtilion  de  fafrfjp/iif 
muÉcu/aii-e.  —  Presque  toujours 
ïalropbic  suit  une  marche  symé- 
tijue,  c'est-à-dire  qu'elle  envahit 
rimultanémenlj  ou  à  peu  de  chose 
'S,  les  muscles  homologues  des 
deux  moitiés  du  corps,  aux  membres, 
I  tronc  ou  à  la  Tace. 
Elle  se  propage  d'ordinaire  avec 
fine  grande  lenteur,  ce  qui  fait  que,  lorsqu'elle  a  euvahi  les 
Biuf>cles  des  membres  supérieurs,  elle  reste  pendant  assez  long- 
temps limitée  aux  muscles  de  l'épaule  et  du  bras  (type  srapit/o- 
kianéral).  A  cette  période  de  la  maladie,  on  est  frappé,  à  pre- 
Dière  vue,  du  contraste  qui  existe  entre  les  bras  réduits  à  l'état 
iqucletlique  el  les  avant-bras  qui  ont  conservé  leur  dévclop- 
^ment  nurnial,  —  comme  dans  la  forme  juvénile  d'Erb. 

Altitude  des    muladen.   —  En  outre,  l'atrophie  des  muselés 

Mapulaires  et  brachiaux  a  pour  conséquence  d'imprimer  à  l'attî- 

tudc  de»  malades  un  cachet  tout  &  fait  caractéristique. 

M  A  l'état  de  repos,  les  bras  sont  pendants  le  long  du  corps, 

!S  nvant-brns  en  (leximi  et  en  pronnlîon  légères,  plus   volumî- 
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ncux  que  les  bras Les   épaules  proéminent  en  avant,  les 

creux  sous-claviculaires  sont  exagérés  d'une  manière  notable,  les 
humérus  abaissés  et  la  tète  humérale,  éloignée  de  la  cavité  glé- 
noïde,  souvent  accessible  à  la  palpation  ;  les  omoplates  détachés 
des  parois  costales  et  comme  flottantes,  subissent  souvent  une 
espèce  de  rotation  autour  de  leur  axe,  de  telle  sorte  que  leur 
angle  interne,  devenu  supérieur,  est  remonté  et  vient  faire  saillie 
dans  le  triangle  sus-claviculaire.  » 

Défonnaliotis  du  thorax.  —  A  une  certaine  période  de  la 
maladie,  on  constate  une  assez  curieuse  déformation  de  la 
poitrine  en  avant  :  de  convexe  qu'elle  est  à  Tétat  normal,  la 
paroi  thoracique  antérieure  devient  plane,  quelquefois  môme 
concave  :  le  sternum  forme  alors  une  sorte  de  gouttière  dont  les 
parois  latérales  sont  Hmitées  par  les  cartilages  costaux. 

Muscles  respectés  par  t atrophie,  —  Un  autre  caractère  qui, 
d'après  MM.  Landouzy  et  Déjerine,  concourt  à  donner  à  la  mala- 
die un  cachet  spécial,  c'est  l'intégrité  persistante  de  certains 
muscles,  constatée  chez  tous  ces  malades;  ces  muscles,  que  je 
vous  ai  déjà  énumérés  plus  haut,  sont,  je  vous  le  rai)pelle  :  les 
muscles  profonds  du  cou  et  de  la  nuque,  les  nmscle.?  de  la  mas- 
tication et  de  la  déglutition,  ceux  de  la  langue,  du  larynx  et 
des  yeux.  11  en  est  de  même  des  muscles  lisses  en  général.  La 
participation  des  nmscles  intercostaux  et  du  diaphragme  à  l'atro- 
phie est  douteuse.  Les  nmscles  de  la  paroi  abdominale  n'y 
participent  que  rarement  et  dans  une  très  faible  mesure. 

La  pseudo'hyjiertrophie  et  ihfjpertrophie  musculaire  vraie 
nuinquent  habituellement.  —  J'ai  insisté  sur  ce  que,  au  tronc 
et  aux  membres,  la  localisation  habituelle  de  l'atrophie  nnisculaire 
est  à  peu  près  la  même  dans  la  forme  juvénile  d'Erb  et  dans  le 
type  Landouzy-Déjeriue.  Par  contre,  dans  les  cas  qui  se  rappor- 
taient à  ce  dernier  type,  on  n'a  pas  noté  jus(|u'ici  cette  pseudo- 
hypertrophie et  cette  hypertrophie  musculaire  vraie,  qu'on 
observe  presque  toujours  dans  la  forme  juvénile  d'Erb  et  dans 
d'autres  types  familiaux. 

11  est  vrai  qu'il  s'agit  là  de  simples  apparences,  et  vous  appren- 
drez tout  à  l'heure  ([ue  la  nnopathie  atrophique  progressive  de 
l'enfance  s'accompagne,  à  un  d.»gré  ruiUmentaire,  des  altérations 
nmsculaires,  —  sclérl^sl'  interstitiel^»,  hypertro[)hie  <les  libres,  — 
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qui,  lorsqu'elles  sont  très  développées,  se  révèlent  à  nos  yeux 
par  un  développement  exagéré  des  muscles. 

Absence  des  tremblejnents  fibrillaires,  —  Les  tremblements 
fibrillaires  manquent  habituellement  dans  la  forme  facio-scapulo- 
humérale  d'atrophie  musculaire  myopalhique,  caractère  négatif 
commun  à  la  plupart  des  formes  familiales  d'atrophie  nmsculaire 
progressive. 

Rétraction  de  certains  muscles,  —  L'n  autre  caractère,  signalé 
par  MM.  Landouzy  et  Déjerine,  comme  étant  propre  à  cette  forme 
de  myopathie  atrophique,  consiste  dans  une  rétraction  de  certains 
muscles,  notanmient  du  biceps  brachial.  Quand  c<»  phénomène 
existe  au  bras,  le  biceps  dessine  sous  la  peau  une  saillie  qui 
donne  au  palper  la  sensation  dune  corde  tendue;  cette  tension 
résiste  aux  efforts  musculaires  qu'on  fait  pour  la  vaincre. 

Pour  en  finir  avec  ce  qui  a  trait  à  la  symptomatologie  de  cette 
forme  de  myopathie  atrophique  de  Tenfance,  il  me  reste  à  vous 
dire  deux  mots  de  Tétat  de  la  contractilité  volontaire  et  de  la  con- 
Iractilité  électrique. 

Etat  de  la  contractilité  volontaire,  —  Comme  dans  les  autres 
formes  d'atrophie  musculaire  progressive,  la  contractilité  volon- 
taire persiste  dans  les  muscles  envahis  par  Tatrophie,  tant  qu'il 
subsiste  une  fibre  intacte.  Ce  n'est  pas  un  des  moindres  sujets 
d'étonnement  pour  l'observateur,  font  remarquer  MM.  Landouzy  et 
^<\î<*rine,  de  voir  certains  de  ces  malades  réduits  à  l'état  squelet- 
*^Tue,  se  servir  encore  de  leurs  membres  pour  les  principaux 
^^^i^ges  ordinaires  de  la  vie.  Naturellement  Yéncrgie  des  inouve- 
^^^^^  Mts  produits  est  diminuée  en  proportion  de  la  quantité  de  fibres 
^^^  ^^ scalaires  atrophiées. 

^lat  de  la  contractilité  électrique  des  muscles,  —  Les  choses 

'^^     passent  de  même  pour  la  contractilité  électrique  :  celle-ci  est 

^^^^servée,  c'est-à-dire  que  les  muscles  répondent  aux  excitations 

Ivaniques  et  faradiques,  tant  que  subsistent  dans  leur  masse  des 

res  musculaires  intactes  ;  on  constate  simplement  une  diminu- 

^^^n  d'excitabilité,  en  rapport  avec  le  degré  de  l'atrophie  du  nmscle 

^^ploré.  Jamais  MM.  Landouzy  et  Déjerine  n'ont  pu  constater  chez 

^Urs  malades  les  signes  de  la  réaction  de  dégénérescence. 

Marche  et  durée.  —  La  durée  de  l'affection  est  essentiellement 
^lironique  et  progressive,   mais  elle  s'elfi'clue  avec  une  lenteur 
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variable  ;  UinUJl  l'atropliie  ne  met  qu'un  polit  iioiubie  d'aiiiiùe»  à 
se  généraliser,  tantôt  elle  progresse  d'une  façon  en  quelque  sorlc 
invisible,  d'une  année  à  l'autre.  La  maladie  ne  compromet  pas 
directement  l'existence,  par  la  raison  bien  simple  que  l'atrophie 
ne  s'attaque  pas  au\  muscles  île  la  vie  végétative  ;  les  malades 
peuvent  vivre  trente,  quarante  ans  el  plus,  quand  ils  sont  pla- 
cés dans  de  bonnes  couditîons  d'hygiène.  Mais  il  ne  faut  pas 
perdre  de  vue  qu'ils  sont  prédisposés  à  la  tuberculusc,  eumuie  tous 
les  sujets  atteints  d'une  alTeelion  nerveuse  chronique. 

ËTioLiiniE.  —  Ce  que  l'on  sait  de  l'étiologie  de  la  maladie  ^e 
réduit  à  tri-s  peu  de  chose.  Je  ne  puis  que  vous  répéter  ce  que  je 
vous  ai  dit  à  propos  des  autres  formes  familiales  d'atrophie  mus- 
culaire progressive  :  l'hérédité  morbide  parait  etercer  une 
influence  prépondéraule  sur  le  développement  de  la  maladie.  Les 
malades  sont  voués  de  naissance  à  celte  nijopatliie  progressive, 
dont  ils  portent  le  germe  en  venant  au  monde. 

bans  la  très  grande  partie  des  cas  connus  jusqu'à  ce  jour,  la 
myopathie  a  débuté  pendant  la  seconde  enfance. 

Exceptionnellement,  on  l'a  vue  débuter  cheï  des  adultes. 

Anatomik  i'ATiioLor.rQiE.  —  11  n'existe  jusqu'ici  qu'une  seule 
observation  de  myopathie  atrophique  progressive  à  début  facial, 
ayant  donné  lieu  à  une  autopsie.  Elle  a  été  publiée  par  MM.  Lan- 
douïy  et  Déjerine. 

L'exanicu  bislotogique  de  la  moelle  et  des  nerfs  périidiériques 
a  donné  des  résultats  exclusivement  négatifs,  qui  peuvent  se 
résumer  dans  ce  qui  suit  ; 

A  part  un  certain  degré  de  congestion  de  la  moelle,  en  particu- 
lier  de  la  substance  grise,  le  nCvraxe  présentait  les  caractères  de 
l'état  physiologique,  et  les  cellules  motrices  des  cornes  antérieures, 
notamment,  étaient  inlacles  dans  toute  la  hauteur  de  la  moelle. 

Intégrité  complète  (sauf  de  la  congestion)  des  noyaux  bulbaires 
et  en  particulier  des  noyaux  du  facial. 

Absence  complète  d'altérations  dans  les  nerfs  des  muscles 
malades,  aussi  bien  dans  leurs  rami^cations  inlrâ-musculùrcs 
que  dans  leurs  troncs  et  dans  leurs  racines. 

Dans  les  muscles  malades,  atrophie  simple  du  faisceim  prîinilif, 
avec  scl^roxe  el  udijiose  très  légère  dans  quelques-uns  de  ces  mus- 
cles; marche  très  lente  du  processus,  ainsi  que  le  démontrait  l'ab- 
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senre  (le  lésions  irrilalivcs  (uiullipliralioa  des  nojau\)  el  la  faible 

Heclion  pour  le  picro-carmin.  Toutefois,  à  côté  de  celte  atrophie 

I        stmjile,  il  existait,  dans  certains  faisceaux,  des  traces  d'un  Hat 

^^   hypertrophique  vrai  de  la  libre  musculaire,  qui  paraît  avoir  pré- 

^1  cédé  ralrnphte.  Uuant  à  savoir  si  cet  état  liypertroplûque  cstcons- 

^T  lanl,  en  d'autres  termes,  si  les  faisceaav  primitifs  subissent  tous 

une  augmenta  lion  de  volume,  avant  de  f'alrop'iier,  c'est  un  point 

ïur  lequel  MM.  Landuuzy  cl  Dé;erîne  cri  déclaré  ne  pouvoir  se 

Jtrononcer.  Une  chose  est  certaine,  c'est  que  celle  hypertrophie 

doit  rester  liniilêe  à  un  pelU  nombre  de  libres,  étant  donné  que, 

du  vivant  des  malades,  on  n'a  jamais  constaté  l'augmentJition  de 

Ï Volume  apparente  de  certaines  masses  musculaires.  D'autre  part, 
^tte  hypertrophie  de  certaines  fibres  musculaires  n'a  jamais  étt- 
kknslatée  sur  les  muscles  restés  sains, 
lu  ùgarùiil-A nature  du  procesMifx  hisloloi/if/iie  de  celle  atrophie 
siiiiple,  elle  sfiait  lu  même,  d'après  MM.  Lamlouz)  el  Déjcrine, 
1»»v  dans  la  pamii/sie  j)scudo-hi/jterlro///ii(/iif\  Dans  les  deux  cas, 
^^w  s'agit  d'une  cirrhose  parenchjmateuse,  avec  cette  différence 
^fp-te,  dans  la  paralysie  pseudo-hypertrophique,  il  s'agit  d'une  cir- 
^^^«se  hi/perlroii/iii/ue,  tandis  que,  dans  la  myopathie  atrophique 
^ÊF  «Jébut  facial,  on  u  affaire  h  une  cirrhose  atrojj/iii/ur. 

^m      SicninuATios   sosoLuciufK.  Diaunostic  uikkérkktiei.-  —  J'uliorde 
'•Maintenant  la  question  litigieuse  que  j'ai  déjà  posée  dans  le  cours    ■ 
^t;  celle  leçon,  el  qui  est  de  savoir  quelle  signification  nosologtque 
J*   convient  d'attribuer  à  la  «  myopathie  atrophique  progressive  de 
«D^ce  "  telle  que  nous  la  connaissons  d'après  les  remarquables 
icbcrches  de  MM.  Landouzy  et  Déjerine, 
A  celle  question  mes  deux  collègues  ont  fait  une  réponse  bien 
.tégoriquc.  Elle  est  ainsi  formulée,  dans  la  troisième  des  con- 
usions  qui  fait  suite  â  leur  mémoire  :  u  .Vussi  bien  au  point 
vue  clinique  qu'au  ])oint  de  vue  unalomique,  la  myopathie 
itropbiquu  progressive  conslilue,  dans  le  domaine  des  atrophies 
Itiusculaires  protopalliifiues,  une  affection  tout  à  fait  spéciale  dans 
sou  élîologie.  sa  patliogônie,  ses  symplônics  el  son  évolution.  » 
il  n'y  a  donc  pas  de  doute  possibI<';  dans  l'esprit  de  MM.  Lan- 
douzy et  Déjerine.  la  myopathie  atrophique  progressive  n'est  pas 
teulement  à  séparer  de  la  forme  spinale  de  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive (lype  Aran-Duchenne);  elle  est  aussi  à  distraire  des  formes 
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familiales,  que  nous  avons  étudiées  dans  les  précédentes  leçons. 

Sur  le  premier  point,  je  me  rallie  absolument  à  Toiûnion  de  mes 
deux^  collègues  ;  comme  eux,  je  suis  d'avis  que  la  myopathie  facio- 
scapulo-humérale  doit  être  distraire  de  la  forme  spinale  d'atrophie 
musculaire  progressive,  de  la  maladie  d'Aran-Duchenne  ;  cette 
opinion,  je  la  considère  comme  assise  sur  des  preuves  irréfutables. 
L'anatomie  pathologique  a  prononcé.  Elle  a  montré  que  ce  que 
Ton  entend  aujourd'hui,  en  matière  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive, par  type  Aran-Duchenne,  est  une  atrophie  musculaire  pro- 
gressive de  nalure  nn/éloptithique  ;  elle  a  montré  aussi  et  nous 
sommes  redevables  de  cette  démonstration  à  MM.  Landouzv  et 
Déjerine,  que  la  myopathie  atrophique  progressive  <le  l'enfance  est 
de  nature  myopathique. 

Mais  pour  ce  ([ui  concerne  les  relations  du  type  Lnndouzy- 
Déjerine  avec  les  autres  tijpes  fannliaitx  étudiés  dans  les  précé- 
dentes leçons,  je  demande  à  faire  des  réserves,  réserves  qu«î  jus- 
tifierait la  seule  lecture  des  pages  consacrées  par  MM.  Landouzv 
et  Déjerine  au  diagnostic  différentiel  de  la  myopathie  atrophique 
progressive  de  l'enfance  et  des  autres  types  familiaux.  Je  m'explique  : 

La  myopathie  atrophi([ue  progressive,  déclarent  MM.  Landim/y 
et  Déjerine,  ne  <lébute  [»as  toujours  dans  l'enfance  ;  elle  peut 
n'apparaître  (pie  dans  l'adolescence  ou  à  i'àge  adulte  ;  en  ce  cas, 
l'atrophie  peut  débuter  par  les  membres  supérieurs  en  respectant 
la  face,  et  elle  revêt  les  dehors  du  type  scapulo-huméral  d'Erb  ; 
c'est  même  là,  ajouterai-je,  !e  ras  habituel.  Cela  étant,  il  faut 
convenir  qu'une  partie  des  arguments  sur  lesquels  mes  (h'ux  col- 
lègues font  reposer  le  diagnostic  ditférentiel  de  leur  myopathie 
atrophique  pr(»gressive  apparaît  connue  sans  valeur.  Cette  ques- 
tion de  diagnostic  (litTérentiel  a  été  résumée  par  MM.  Landouzy 
et  Déjerine  dans  les  termes  suivants  (vingtième  conclusion)  : 

«  La  myopathie  atrophicpie  se  distingue  de  la  «  forme  juvénile 
de  Erl)  »,  par  la  participation  de  la  lace  à  l'atrophie,  l'absence  de 
pseudo-hypertrophir  et  la  lVé(|uenc(',  sinon  la  constance  de  l'héré- 
dité soit  directe,  soit  collatérale  ». 

Mais  il  ressort  de  ce  cpie  je  vous  ai  dit  à  l'instant  que  le  [ire- 
iiiier  caractère  différentiel,  celui  (|ui  est  relatif  à  la  participation 
(les  umcles  de  la  face  in»  saurait  avoir  une  valeur  absolue, 
puis([ue  crtte  |)articipation  de  la  l'aco  l'ait  habituellement  défaut 
lorsipic   la    ^«    in)()[)allii<*    atrophique    progiessive    st»    dévelop[K> 
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aprl's  rùpoi]!!)?  delà  [Hiberlé.  ■  Je  vous  rappelle,  à  ce  propos,  les 
ileu\  observations  de  Duclienne.  ivlalites  à  des  esfaols  attfînts 
de  la  lUfOpalhio  progressive  de  iVnfiain-*'  à  début  facial  ;  le  père 
lie  »«  eiiCimls  avait  été,  lui.  atteint.  d*atrophïe  musculaire  pro- 
gressive, sians  envahi sseraent  des  muscles  de  la  [aa*.  Voilà  qui 
prouve  bien  que  la  même  maladie  —  myopathie  atropbjque 
prugre^sive  familiale  —  peut  évoluer  avec  ou  sans  participation 
des  muscles  de  la  face  à  l'alropliie. 

Le  caractère  familial  de  la  maladie  ne  saurait  pas  d'avantage 
Ctre  L-unsidéré  comme  établis^nt  une  ligne  de  démarcatiou  bien 
Mie  enli-e  la  myopathie  atropbique  progressive  de  IVnfance  et 
la  forme  juvénile  d'Erb.  En  vous  traçant  l'iiisloire  de  cette 
dernière,  je  vous  ai  cité  des  observations  qui,  se  nittai-hant  à  ce 
typir  d'atrophie  musculiure  progressive,  jiortaient  l'empreinte  du 
i^arartère  familial,  des  observations  qui.  en  d'autres  termes,  cou- 
cornaient  des  sujets  de  la  même  faïuille. 

Pour  ce  qui  est  de  l'absence  de  la  pseudo-hypertrophie  muscu- 

P'aire  vniie.  dans  lii  myopathie  atrophique  progressive  de  IVnfance, 
fiesl  \k  un  caractère  qui  peut  à  la  rigueur  servir  à  distinguer 
"elle  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  de  ta  forme  juvénile, 
fl'iand  on  veut  bien  s'en  tenir  au\  seules  apparences  extérieures, 
"ai»,  quand  on  se  donne  la  peine  d*a]ler  au  fond  des  choses, 
'orsqu'on  porte  son  attention  sur  la  naturedu  processus  histolo- 
S*que  qui  prépare  et  engendre  l'atrophie  musculaire,  dans  les 
^^iix  formes  de  myopathies  que  je  viens  de  vous  nommer,  on  est 
••^•lené  à  consUtter  que  ce  processus  est  le  môme  dans  les  deux 
•^s.  De  l'aveu  do  MM.  Landonzy  et  Déjerine,  les  muscles  altiïrés 
^'^ni  envahis  par  les  lésions  de  la  sclérose  et  de  l'adipoae  inters- 

Ivliclle  et  par  l'hypertrophie  vraie  des  libres  musculaires,  dans  la 
ffcjDpatbie  atropbique  progressive  de  l'enfance,  comme  dans  la 
ptme  juvénile  d'Erb;  la  ditTérence,  d'une  forme  à  l'autre,  se 
P^duit  à  une  question  de  degré. 
[  Je  conclus  que,  dans  les  caractères  énoncés  ci-dessus,  il  n'y  a 
fra*  de  quoi  conférer  A  la  «  myopathie  atropbique  progressive  de 
•«niiince  »  une  individualité  propre,  ù  en  faire  une  maladie  sut 
9mens.  Jt'  n'y  vois  pour  ma  part  qii'une  modalité,  une  manière 

t d'être  de  la  myopathie  familiale,  qui  tantolévolue  sous  les  traits 
dfi   la  paralysie   pseudo-hyperlrophique,    tantôt    sous    ceux  du 
type  d6t:rit  par  Leyden-Mœbius,  du  type  Zimmcrlin,  de  la  forme 
■lUatKS  DU  SÏSTËHH  KERVRUX  13 
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juvénile  d'Erb,  à  laquelle  se  relie  très  étroitemont  (eu  égard  à 
Texpression  clinique)  le  type  facio-scapulo-huméral  en  question. 
Cela  étant,  il  n'y  a  plus  qu'à  se  préoccuper  du  diagnostic  diffé- 
rentiel de  ce  type  facio-scapulo-huméral  —  type  Landouzy- 
Déjerine  —  avec  la  forme  spinale  de  Tatrophie  musculaire  pro- 
gressive. Je  crois  superflu  d'insister  sur  les  caractères  qui  diffé- 
rencient ces  deux  formes  morbides.  Ils  vous  sont  suffisamment 
connus  par  ce  que  je  vous  ai  dit  dans  le  cours  de  cette  leçon. 

Pronostic.  —  La  forme  de  myopathie  atrophique  progressive 
étudiée  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine  a  cela  de  commun  avec 
les  autres  formes  familiales  d'atrophie  musculaire  progressive, 
c'est  qu'évoluant  avec  lenteur  et  embrassant  une  durée  très 
longue,  elle  n'implique  pas  un  danger  prochain  pour  la  vie  des 
malades.  Mais  le  pronostic  est  grave  à  un  autre  point  de  vue  : 
La  maladie,  autant  qu'on  en  peut  juger  par  les  faits  jusqu'ici 
connus,  est  incurable. 

Traitement.  —  C'est  vous  dire  ce  que  vous  pouvez  attendre 
des  ressources  de  l'art,  dans  un  cas  de  myopathie  atrophique 
progressive  de  Tenfance. 


XIX 


TYPE  CHARCOT-MARIE 


Hêsumé  des  leçons  précédentes.  —  Elat  de  la  question  au  moment  de  l'appari- 
tion du  mémoire  de  MM.  Charcot  et  Marie. 

Caractères  cliniques  du  type  Charcot-Marie  :  Distribution  de  l'atrophie  muscu- 
laire. — Contractions  Ubrillaires.  —  Crampes  —  llésultals  de  l'examen  électrique. 
—  Ktat  de  la  sensibilité.  —  Troubles  vaso-moteurs.  —  Aspect  général  des  ma- 
ladies. —  Caractère  familial  de  la  maladie. 

Le  type  Charcot-Marie  emprunte  ses  traits  cliniques  à  la  forme  spinale  et  aux 
formes  myopathiques  d'atrophie  musculaire  progressive.  —  («ritiquc  des  faits 
qui  ont  servi  h.  édifier  le  type  Charcot-Marie.  Leur  interprétation  commande 
des  réserves.  Conclusion. 


Résumé  des  leçons  précédentes,  —  En  poursuivant  ce  que  j'ap- 
pellerai révolution  chronologique  de  Tétude  des  atropliies  mus- 
culaires progressives,  j'en  étais  venu  à  vous  esquisser  une  con- 
ception d'ensemble,  qui  était,  pour  le  moins,  séduisante  par  sa 
simplicité.  Les  faits  et  les  documents,  que  je  vous  ai  fait  connaître 
jusqu'ici,  semblaient  nous  autoriser  à  établir  une  double  classe 
d'atrophies  musculaires  progressives  : 

D'une  part,  une  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  en 
rapport  avec  des  lésions  primitivement  spinales,  offrant  une  symp- 
^matologie  propre,  qui  vous  est  bien  connue,  atrophie  musculaire 
Progressive,  dans  le  développement  de  laquelle  n'intervient  pas 
"iér(!'dité  neuropathique,  en  tant  que  celle-ci  se  manifeste  par  la 
^urvenance  de  la  maladie  chez  plusieurs  membres  d'une  même 
*^millo  et  par  la  transmission  d'une  généralion  à  l'autre.  C'est 
^^^Ite  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  que  l'on  désigne 
Couramment  sous  le  nom  de  type  Aran-Duchenne.  Je  vous  ai  dit 
^ailleurs,  combien  la  fréquence  de  cette  forme  de  myopathie 
^^nible  devoir  se  réduire,  d'après  les  recherches  de  ces  dernières 
années. 

l^'  second  groupe  devait  comprendre  les  formes  héréditaires 
^^  familiales  d'atrophie  musculaire  progressive,  dont  Tétiologic 
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de  celte  formi'd'alrophie  nniHcu luire,  maïs  ilspu-uvont,  eiiccrlaiiis 
cas,  se  raonlrer  avec  une  inlensité  rrlulivement  grande.  Ainsi, 
chez  un  des  malades  observés  par  MM.  Charcot  eL  Marie,  une 
rcmme,  il  existait  de  l'anesLliésie  à  la  piqûre  et  à  la  tumpéralure, 
lin  relard  ronsidérable  de  la  perception  sensitive,  avec  persistance 
insolite  des  sensations.  De  plus,  cette  malade  éprouvait  des  dou- 
leurs dans  les  membres  inférieurs.  1 

Trouilles  vaso-moteurs.  —  lis  sont  d'ordinaire  très  intenses  au 
niveau  des  parties  afTectées.  u  Chez  tous  nos  malades,  écrivaient  j 
MM.  Charcot  et  Marie,  les  pieds  et  les  jambes  présentaient  une 
coloration  bleuâtre  ou  rouscàlre.  avec  marbrures  étendues.  La 
forme  générale  du  pied  esL  un  peu  altérée,  non  pas  qu'il  existe 
à  proprement  parler  de  l'œdème,  ni  qu'il  y  ait  augmentation  de 
volume  de  cette  extrémité,  mais  les  contours  en  sont  moins  nets, 
moins  bien  dessinés;  c'est  un  peu  l'aspect  que  présente  un  pied 
ayant  séjourné  pendant  quelque  temps  dans  un  appareil  inamo- 
vible. ■  De  plus,  chez  deux  des  malades,  deux  femmes,  il  existait 
une  adipose  sous-cutanée  considérable  au  siège  de  l'atrophie  mus- 
culaire, ainsi  qu'un  abaissement  très  prononcé  de  la  température 
locale. 

Aspect  f/énéial  des  malades.  —  Je  ne  puis  que  reproduire  ce 
que  nous  apprennent  à  ce  sujet  MM,  Charcot  et  Marie.  "  Les  indi- 
vidus alleinls  de  cette  affeclion  jouissent  ordinairement  d'une 
santé  parfaite  ;  leur  nulrition  générale  ne  laisse  rien  â  désirer,  et 
c'est  un  contraste  singulier  que  celui  qui  existe  entre  les  propor- 
tions du  corps  et  de  la  racine  des  membres  et  celles  des  extrémi- 
tés. Les  pieds  sont  tombants,  pas  ou  peu  déviés  quand  ils  ne 
reposent  pas  sur  le  sol.  se  plaçant  au  contraire  en  varus  ou  en 
valgus  quand  ils  ont  ù  soutenir  le  poids  du  corps.  Les  jambes 
sans  mollets  sont  presque  cylindriques,  tout  au  plus  légèrement 
coniques;  les  condyles  internes  fontunc  saillie  considérable,  et 
lorsque  les  jambes  sont  tout  ù  iJiit  rapprochées,  elles  ne  sont  au 
contact  que  par  les  malléoles  et  par  l;i  partie  ta  plus  interne  des 
condyles  ;  au-dessous  et  au-dessus  se  voient  de  larges  espaces 
vides,  le  supérieur  provient  de  l'aplatissement  causé  au  niveau 
de  la  partie  interne  de  la  cuisse  par  l'atrophie  du  vaste  interne; 
la  partie  inférieure  de  la  cuisse,  au-dessus  de  la  rotule,  est  hors  de 
proportion  avec  la  partie  supérieure,  par  suite  de  {'atrophie  en 
jarretière.  »  (Fig.  25  et  2G.) 
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EnfiOt  dans  cctlc  forme  d'atrophie  inusculairo  progressive,  on 
obserre  aa  plus  Iiaul  degré  Ci^tle  démarche  spéciale  connue  sous 
le  iHHii  de  xiepprt^r  el  en  rapport  avec  la  paralysie  des  extenseurs 
du  pied  «  sleppage  tel,  disent  MM.  Charcot  et  Marie,  que  l'analogie 
avec  celle  allure  des  cbevaux  est  absolument  frappante  ..  En  outre, 


dans  la  station  debout,  les  malades  ne  peuvent  rester  immobiles; 
ils  piétinent  incessamment  sur  pluee. 

Caracléiv  familiat  de  la  maladie.  —  I/allection  débute  ordi- 
nairement dans  l'enfance,  vers  l'Âge  d»  quatre  ans,  plus  rarement 
dans  l'adolescence,  vers  quinze  on  seiïe  ans.  MM.  Charcol  et 
Marie  attribuent  une  part  considérable  à  l'inlluence  de  l'iiérédïté 
dans  cette  forme  d'atrophie  musculaire  progressive.  Mais  ÎU 
sont  bien  obligés  de  reconnaître  que  cette  influence  héréditaire 
a  tait  défaul  dauii  un  certain  nombre  de  cas.  Il  en  était  ainsi 
notammont  chei!  deu\  des  quatre  malades  qu'ils  ont  observés. 

Le  tijpe  Charcot-Marie  emprunte  ses  traits  cliniques  à  la 
forme  xpttiale  et  aux  formes  mi/opatlnques  (Ciitropftie  musculaire 
progressive.  —  Voilà  donc  une  forme  d'atrophie  musculaire  pro- 
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gressivc  qui  rev^t  toutes  les  allures  des  formes  familiales  que 
nous  avons  passées  en  revue  dans  les  précédenlcs  leçons.  Elle  a 
été  rencontrée  chez  des  enfants  de  la  mérac  famille;  elle  débute 
habituellement  dans  l'enfance  ou  l'adolescence;  elle  se  montre 
d'abord  au\  membres  inférieurs  et  elle  progresse  avec  une 
extrémelenleur,  n'envahissant  les  muscles  d'autres  régions,  et.  en 
particulier  ceux  des  membres  supérieurs,  qu'au  bout  d'un  temps 
relalîvcment  très  long. 

Mais  à  cût()  de  cela,  des  contractions  fibrillaîres  dans  les 
muscles  en  voie  d'atrophie  ont  été  observées,  de  la  façon  la  plus 
indubitable,  par  M.  Charcot;  mais  la  réaction  de  dégénérescence 
parait  avoir  été  constatée  d'une  façon  tout  aussi  certaine  (par 
M,  Vigoureux)  chez  deux  (sur  cinq)  des  malades  qui  ont  sen'i  à 
M.  Charcot  à  créer  cette  nouvelle  forme  d'atrophie  ;  maïs  de  plus, 
on  a  constaté,  chez  tous  ces  malades,  des  c/'am^i?^  et,  chez  l'un  ou 
l'autre,  des  douleurs,  deux  ordres  de  manifestations  qui  parlent 
en  faveur  d'une  origine  iieuropalhiijue  sinon  myéhpathiijtie,  inter- 
prétation à  laquelle  s'est  arrêté  M,  Charcot. 

Enfm,  pour  ce  qui  concerne  la  localisation  de  l'atrophie,  celle- 
ci,  tout  en  débutant  par  les  membres  inférieurs,  comme  il  arrive 
pour  plusieurs  des  formes  familiales,  présente  en  réalité  une  dis- 
tribution absolument  différente,  MM,  Charcot  et  Marie  font  remar- 
quer, en  effet,  que,  dans  la  tnifopatliie  progressive  primitive, 
telle  qu'elle  a  été  comprise  et  définie  par  MM.  Landouzy  cl  Di^e- 
rine,  le  début  de  l'atrophie  musculaire  se  fait  toujours  soît  par 
les  muscles  du  tronc,  soit  par  ceux  de  la  racine  des  membres; 
qu'au  contraire,  dans  la  forme  qu'il  adécrite  avec  M.  Marie,  l'atro- 
phie débute  toujours  par  les  muscles  des  extrémités  (pieds,  jambes, 
plus  tardivement,  partie  inférieure  des  muscles  de  la  cuisse, 
muscles  propres  des  mains),  de  sorte  que  les  deux  auteurs  en 
viennent  à  conclure  que.  dans  leur  forme  d'atrophie,  sont  envahis 
les  muscles  que  laisse  indemnes  la  myopathie  primitive. 

L'impartialité  m'oblige  pourtant  à  dire  que  ce  contraste  cesse 
d'être  vrai  lorsqu'on  se  place  au  point  de  vue  que  j'ai  adopté, 
lorsqu'on  considère  d'ensemble  toutes  les  formes  familiales,  qui 
sont  aussi  les  formes  mj/opal/iiçues  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive. 

Il  semble,  en  somme,  que  les  observations  contenues  dans  le 
mémoire  de  MM.  Charcot  et  Marie  comblent,  si  je  puis  m'cxpri- 
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mer  ainsi,  le  fossé  qu'on  avail  cm  pouvoir  creuser  d'une  part 
entre  le  type  Aran-Duc/ienne,  considéré  comme  l'expression  de 
la  forme  npina/e  de  l'atrophie  musculaire  progressive,  et.  d'autre 
part,  les  formes  héréditaires  ou  familiales  (y  compris  la  paralysie 
pseudo-liypertrophique),  que  rien  jusqu'ici  ne  s'oppose  à  consi- 
dérer comme  des  expressions  ou  des  modalités  cliniques  d'une 
iHifopalhif  nlropAianl'' primitive.  Ces  observations,  dis-je,  parais- 
sent enlever  en  grande  partie  sa  raison  d'être  à  la  dichotomie 
proposée  par  Erb,  pour  la  classification  des  atrophies  musculaires 
progressives  pures  ou  compliquées  d'hypertrophie  ou  de  pseudo- 
liypertrophie. 

Remarquez  bien  que  je  n'affirme  rien,  que  je  ne  parle  que  de 
jbnplcs  probabilités,  de  présomptions.  Cette  réserve  m'est  inspi- 
ie,  par  deu\  ordres  de  considérations. 

CritifjUP  dt^s  faits  fui  ont  nen^î  à  Mi  fer  le  type  Chareol-Mnrie. 
-  D'abord,  les  observations  contenues  dans  le  mémoire  de 
'.  Charcol  et  Marie  sont  passibles  d'une  critique  qui  s'adresse 
iditTéremment  à  tous  les  faits  utilisés  pour  établir  ces  formes 
iverses  de  myopatliies  atrophiantes  ;  on  trace  un  type,  fondé 
Sr  un  ensemble  de  caractères  empruntés  h  un  rcrtain  nombre 
e  faits  ;  mais  quand  on  entre  dans  le  détail  des  choses,  on  décou- 
quc  très  peu  de  faits,  considérés  isolément,  réalisent,  sinon 
isemble,  du  moins  les  principaux  caractères  assignés  au  tjpe. 
*€3l  vous  dire  que  toute  cette  schématisation  est  essentielle- 
:nt  artificielle,  et  qu'on  a  tort  d'y  attribuer  une  valeur  absolue, 
Knmc  c'est  la  tendance  du  jour. 

Pour  en  revenir  aux  observations  de  MM,  Charcol  cl  Marie,  je 
lUS  ferai  remarquer  que  le  caractère  familial  de  la  myopalliie 
^existait  ([ue  dans  deux  observations  sur  cinq,  que  la  réaction  de 
(générescence  également  n'a  été  constalée  que  deu.x  fois  sur  cinq. 
On  pourrait  objecter  aussi  que  ces  observations  sont  en  nombre 
op  faible,  pour  qu'on  prétende  les  faire  servir  ù  saper  par  la 
|ge  cette  classification  si  laboricusemenl  établie,  qui  distingue 
S  atrophies  musculaires  progressives  en  myopathies  spinales  el 
yopathies  primilîves.  11  est  vrai  que  MM.  Charcot  et  Marie  ont 
Ût  rentrer  dans  leur  type  d'atrophie  musculaire  progressive 
îx-neuf  observations  plus  ou  moins  anciennes,  empruntées  d 
îfférenls  auteurs.  Mais,  à  cause  même  de  leur  ancienneté,  la 
(upart  de  ces  observalions  n'ont  pas  grande  valeur. 
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Prenons,  par  exemple,  les  dix  faits  publiés  par  Eichliorsl 
et  dont  je  vous  ai  di^jà  entretenus  précédemment.  Dans  tous  ces 
faits,  l'exploralîon  électrique  n'a  été  pratiquée  que  d'une  Façun 
très  insufQsante  ;  la  réaction  de  dégénérescence  n'a  pas  été  cons- 
tatée, et  pour  cause  (ce  phénomùne  n'était  pas  encore  connu  à 
cette  époque)  ;  il  n'a  pas  été  fait  mention  de  contractions  fîbril- 
laires,  voire  que  dans  deux  ou  trois  des  notices  publiées  par 
Eichhorst,  il  est  dit  explicitement  que  ces  contractions  fibrillaîres 
ont  fuit  défaut. 

L'interprétation  de  ces  faits  commande  des  réserves.  —  Mais 
il  y  a  plus  :  aucune  des  observations  publiées  par  MM,  Charcot  et 
Marie  n'adonné  lieu  aune  aulopsic.  Dans  ces  conditions,  j'estime 
qu'ilTaull^tre  très  réservé  surrinlerprélationde  ces  faits.  J'acporde 
([ue  toutes  les  probabilités  sont  en  faveur  de  l'origine  myélopa- 
liiique  (ou  neuropalliique)  de  l'alropbie  musculaire  progressive 
constatée  chez  les  malades  de  MM.  Charcot  et  Marie,  mais  il  n'est 
pas  impossible  qu'une  autopsie,  si  l'occasion  d'en  faire  une  vient 
à  se  produire,  nous  réserve  quelque  surprise. 

Conclusion.  —  C'est  pourquoi  j'ai  cru  devoir  vous  présenter  le 
type  Charcol-Maric  d'atrophie  musculaire  progressive  comme  un 
type  familial  présumé  myélopalliique  ' , 


■  Dans  un  mémoire  psru,  il  y  a  ([uclijiieB  semaines  (in  Arz-hia  filr  Pti/rlilatrîe , 
t.  XX.  tasc.  III,  p.  IteU),  el  intiliilé  :  Sur  CAtrop/iie  mum-alaire  neurotique,  un 
élève  d'Erb,  M.  J.  IlolTtnann,  a  plaidé  en  faveur  de  l'imlùpendance  du  type  Cliarcot- 
Marie.  Cette  forme  d'atropliie  musculaire  progressive  se  place,*  l'idée  de  M.  llofT- 
mann,  entre  les  formes  myopatlili|ues  et  tes  formes  spinales,  en  ce  sens,  ((u'HIe 
ruconnatt  pour  sulistratum  an  a  tomo- pathologique,  une  dégénérescence  auen- 
Janle  des  nerfs  périphériques,  déft^néruscence  qui  remonte  jusqu'aux  racine»  an- 
térieures el  postérieures,  mais  qui  va  en  diminuant  d'intensité  de  la  péripliérîe 
vers  te  centre.  Comme  preuve  de  l'existence  de  cette  lésion  neurotique  multiple, 
M.  Hoffmann  a  invoqué  deux  observations  déjJi  anciennes  :  une  de  VirchoW 
{Virchow'ii  Archiv,  t.  Vlll,  p.  737),  l'autre  de  Fricdreich,  parue  dans  la  mono- 
graphie plusieurs  fois  citée  dans  ces  lésons.  Dans  les  deux  cas,  la  dégénères- 
i-ente  des  nerfs  périphériques  coîncidail  aven  une  dégénérsscence  grise  des  cor- 
dons postiirieurs  de  la  moelle,  dêRénérescence  qui  inléresaail  d'une  façon  pré- 
pondérante tes  cordons  de  Goll.  11  y  a  lieu  d'ajouter  que,  pour  Hoffmann,  la 
désénéreseence  des  nerfs  périphériques  n'était  pas  absolument  primitive;  qiw 
selon  toute  Traisembloncc,  elle  avait  eu  son  point  de  dépari  dans  les  cellules  gan- 
glionnaires des  cornes  aolérleures.  Il  entre,  à  ce  propos,  dans  des  considérations 
IrËs  intéressantes  sur  te  rôle  qui  revient  aux  cellules  trophiques  dans  le  déve- 
loppement des  libres  nerveuses.  Il  rappelle  que,  d'après  les  reclierches  de  Vignali 
le  développement  des  libres  nerveuses  est  en  raison  direi^te  de  leur  proximité 
des  racines,  tandis  que,  dans  tes  deux  observations  siisrliles  de  Virchow  el  d« 
Kriedreicli,  le  degré  de  la  dégénérescence  périphérique  était  en  raison  inverse 
de  la  distance  des  nerfs  t  leurs  racines.  C'est  ainsi  que.  par  voie  intuitive,  il 
arrive  i  conclure  que  la  di^générescence  des  nerfs  périphériques,  dans  la  forme 
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Charcol-Marie  d^atrophie  musculaire  progressive,  doit  reconnaître  pour  cause  un 
défaut  d'innervation  trophique  en  rapport  avec  une  altération  des  cellules  gan- 
glionnaires des  cornes  antérieures.  11  soutient  néanmoins  qu'alor:;;  même  que 
des  observations  ultérieures  démontreraient  l'existence  de  ces  altérations  des 
appareils  trophiques  de  la  moelle,  on  pourrait  néanmoins  adopter  pour  le  pro- 
cessus, le  nom  d'  «  atrophie  musculaire  progressive  neurotique  -  en  tant  que 
ce  nom  est  en  rapport  avec  la  lésion  prépondérante. 


XX 


RAPPORTS  DES  DIFFERENTS  TYPES  FATROPHIE  MUSCULAIRE 

.      PROGRESSIVE 


Récapitulation.  —  Rapports  du  type  Aran-Duchenne  avec  les  types  familiaux.  Le 
type  Charcot-Marie  peut  être  considéré  comme  un  lien  de  transition  entre  le 
type  Âran-Duchenne  et  les  types  familiaux. 

Rapports  des  dilTérents  types  familiaux.  —  Rapports  entre  la  paralysie  pseudo- 
hypertrophique  et  le  type  Leyden-Mœbius  ;  entre  le  type  Leyden-Mœbius  et  le 
type  Zimmerlin  ;  entre  le  type  Zimmerlin  et  le  type  juvénile  d*Erb;  entre  la 
forme  juvénile  d'Erb  et  le  type  Landouzy-Déjerine  ;  entre  le  type  Landouzy- 
Déjerine  et  le  type  Zimmerlin  ;  entre  le  type  Landouzy-Déjerine  et  la  paraly- 
sie pseudo-hypertrophique. 


Pour  terminer  cette  étude  des  atrophies  musculaires  progres- 
sives, je  vais  consacrer  une  dernière  leçon  à  l'examen  des  rap- 
ports des  différents  types  dont  je  vous  ai  fait  Thistoire  détaillée. 
Je  commence  par  vous  récapituler  rapidement  les  principaux  faits 
de  cette  étude. 

Récapitulation.  —  Vous  vous  rappelez  que  ^je  vous  ai  décrit 
d'abord  une  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  type  Aran- 
Duchenne  —  qui,  d'après  les  idées  dominantes  du  jour,  emprunte 
son  individualité  nosologique  à  trois  éléments  principaux  : 

1**  Un  élément  étiologique,  qui  réside  dans  le  caractère  indivi- 
duel de  la  maladie,  c'est-à-dire  dans  ce  fait  que  l'atrophie  mus- 
culaire ne  parait  pas  se  développer  sous  l'influence  apparente  de 
rhérédité  morbide,  qu'en  tout  cas,  elle  ne  frappe  pas  plusieurs 
individus  de  la  môme  famille  ; 

2''  Un  élément  symptomatolofjique,  qui  réside  dans  le  début 
habituel  de  Tatrophie  par  les  petits  muscles  des  mains,  dans  l'ex- 
tension rehitivemcnt  rapide  de  Tatrophie  à  d'autres  groupes  de 
muscles,  dans  son  mode  de  distribution,  dans  l'absence  constante 
de  pseudo-hypertrophie,  dans  l'existence  à  peu  près  constante 
des  contractions   fibrillaircs,  de  la  réaction  de  dégénérescence, 
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dans  1b  fréquence  relalivement  grande  des  cunipliculions  bul- 
baires, tous  caracL^res  qui  fonl{défautâan»  les  autres  former 
li "atropliie  musculaire  progressive,  c'est  du  moins  ainsi  qu'on  se 
représente  les  choses: 

3°  Un  élL'inoitanatomo-palhahyùjne,  qui  réside  dans  ce  fail, 
que  l'atrophie  musculaire,  dans  le  type  en  question,  est  sous  U 
dépendance  d'une  li}sion  spinale  bleu  déûnie ,  d'une  dégéné- 
rescence des  grosses  cellules  ganglionnaires  des  cornes  anté- 
rieures. 

A  celte  Tonne  s/ihialf  et  non  /(tVérf(Vrt//v  d'alropliie  musculaire  J 
progressive  on  oppose  les  formes  fainilmli':<,  qui  :  I 

«.  —  Diffèrent  de  la  première  eu  ce  que  —  on  l'aflirme  du  1 
moins  —  elles  ne  réalisent  aucun  des  caractères  précédents.  1 

b.  —  Diffèrent  entre  elles,  par  le  lieu  de  début,  le  mode  do  I 
propagation,  la  distribution  de  l'atrophie  musculaire.  Ces  diffé-1 
renccs,  je  vuus  les  ferai  ressortir  tout  à  l'Iirure  dans  un  tableau  1 
d'ensemble.  ' 

Bapporls  du  Ujpe  Ar/nt-Diic/teiinf  avec  /es  li/pes  familiaux.  — - 
Une  première  question  se  pose  dès  lors,  qui  est  de  savoir  ; 

S'il  existe,  entre  ces  deu-c  grandes  classes  d'atrophies  muscu- 
laires progressives   [atrophie  spinnle  non  héréditaire,  atrophias 
familiales   et   mijopalhiqites)    une   ligne   de   démarcation   aussi 
tranchée  que  celle  qu'on  prétend  établir  entre  elles,  quelque 
chose  comme  la  limite  qui  sépare  deux  groupes  morbides,  dilTé-  J 
tant  entre  eux  à  la  fois  par  l'étiologie,  la  syraplomalologie,  l'évo-  I 
lation,  la  nature  et  le  siège  des  lésions'/  Je  ne  le  crois  pas,  pour  I 
ma  part.  Je  vous  ai  dit,  dans  ma  dernière  le^on,  que  la  décou- 1 
verte  du  tifpe   C/iarcol-Marie  me   paraît  avoir  porté  un   coup'l 
I  sérieux  à  celte  dichotomie  lidjoricusement  édifiée  sur  les  obser-  ' 
vatioDs  et  les  recherches  des  quinze  dernières  années,  édi&ce  qui 
se  présentait  ii  nous  sous  les  dijbors  d'une  classification  si  simple, 
si  séduisante. 

Le  type  Chnrcot-Marie  peut  élre  considéré  comme  un  lien  d»~M 
transition  entre  le  type  Aran-Duchenne  et  les  types  familimix.  —^ 
Avant  !a  publication  du  mémoire  de  MM.  Charcot  et  Marie,  deux 
[wints  paraissaient  à  peu  près  acquis,  c'est  que  : 

r  Quand  UJie  atrophie  débute  ailleurs  que  par  la  racine  des 
membres  supérieurs,  et  autrement  que  sous  l'influence  d'une 
cause  extérieure,  telle  que  le  surmenagi',  il  y  avait  tout  lieu  de 
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soupçonner,  de  considérer  comme  très  vrfiixemblnhle   I 
mjopalhique  de  cette  atrophie  musculaire  progressive. 

2"  Cette  vraisemblance  se  transformait  en  quaxt-rertitude , 
lorsque  l'atrophie  musculaire  se  présentait  avec  le  caractère  fami- 
lial, c'est-A-dire  frappant  plusieurs  sujets  et  plusieurs  générations 
d'une  môme  famille. 

Or,  les  observations  de  MM.  Charcol  et  Marie  nous  offrent  des 
exemples  d'une  atrophie  muscidatre  débtitanl  par  Ifs  membres 
inférieurs,  et  d'atrophie  musculaire  familioli'  dans  un  certain 
nombre  dp  cas,  avec  des  caractères  symptomatologiques  tels,  qu'il 
y  a  tout  lieu  de  rapporter  ces  cas  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive à  une  origine  myélopalhique,  à  des  lésions  spinales,  ou  tout 
au  moins  A  une  névrite  périphérique  multiple. 

On  pourrait  objecter,  il  cet  \Tai,  que  ce  dernier  point  n'est  pas 
encore  tranché,  qu"ù  défaut  d'une  autopsie  conclnanle,  il  n'existe 
encore  qu'à  l'état  de  présomption.  Soit,  mais  les  observations  de 
Charcot-Marie  n'en  subsistent  pas  moins  comme  des  exemples 
d'une  atrophie  musculaire  progressive  pouvant  revêtir  la  forme 
familiale,  et  empruntant  à  la  forme  spinale  classique  deux  de 
ses  traits  cliniques,  qui  semblaient  appartenir  en  propre  à  colle 
dernière  :  Réaction  de  dégénérescence,  contractions  fibrillaires. 

liapports  des  différents  tijpes  familiaux,  —  Une  seconde  ques- 
tion est  de  savoir  quelles  sont  au  juste  les  relations  réciproques 
des  différents  types  d'atrophie  musculaire  progressive  qui  rentrent 
dans  la  catégorie  des  atrophies  musculaires  familiales.  S'agît-il 
d'autant  d'espèces  morbides  distinctes,  ou  seulement  de  moda- 
lités d'une  seide  et  môme  maladie,  fruit  de  l'hérédité  morbide'/ 
Mon  opinion  sur  ce  point,  vous  la  connaissez  déjà.  Je  vous  aï 
déjà  laissé  enlrcvoir,  à  plusieurs  reprises,  que  c'est  vers  celte 
seconde  manière  de  voir  que  j'incline,  vers  celle  qui  n'admet  pas 
de  ligne  do  démarcation  bien  nette  entre  ces  différentes  formes 
familiales,  qui  les  considère  comme  des  manières  déire  d'une 
seule  et  même  myopathie. 

Je  vais  vous  exposer  les  preuves  qui  me  dictent  ce  jugement; 
je  vais  vous  montrer  qu'entre  tontes  ces  formes  familiales,  il 
existe  des  formes  de  transition,  représentées  par  des  observations 
qui  empruntent  leurs  traits  cliniques  à  deux  formes  voisines, 
sinon  à  plusieurs. 

A).  —  Rapports  entre  la  paralysie  psemlo-lii/pertrophique  et  le 
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tijpr  I^ifdfn-Mœliius.  —  Itappclcz-voas  d'abord  que,  pour  c* 
qui  concerne  les  relations  de  \a  fuimltfxir  pneiulo-lnjprrtrophique 
et  d«  l'(tCi''j/j/tir  mtmcufaire  progressive  du  Ij-pe  Leydcn-Mœbius, 
l'accord  est  à  peu  pr^s  unanime  sur  ce  fait,  qu'il  ne  s'agit  1â 
que  de  deux  modalités  d'une  seule  et  mt^rae  forme  de  myopa- 
Uiie  hérédilaîre. 

Dans  les  deux,  l'aiTection  nmsculaire  présente  la  même  distri- 
bution; seulement,  plus  jeune  est  le  malade  chez  lequel  on  est  à 
môme  d'observer  celte  myopathie,  plus  on  a  de  chances  de  ren- 
contrer de  la  pseudo-hypertrophie  là  où  débute  l'afTection  mus- 
culaire, c'est-à-dire  aux  jambes  et  aux  cuisses.  A  la  longue, 
-celte  pseiido-hj-pertrophie  fait  place  A  i'alrophie,  de  sorte  que, 
<]uand  on  observe  celte  forme  de  myopathie  ik  deux  Ages  très 
dilfércnls  chez  un  môme  sujet,  celui-ci,  qui,  dans  son  enfance, 
réalisait  le  syndrome  de  la  paralysie  pseudo-hypertrophique,  réa- 
lise ensuite,  à  lige  mûr,  les  caractères  cliniques  du  type  Leyden- 
Niebius  dans  toute  sa  pureté. 

Je  vous  ai  dit  que  le  professeur  Damaschino  avait  insisté  sur 
ce  mode  d'évolution  de  la  paralysie  pseudo-hjpertrophique,  dont 
il  ne  manque  pas  d'cxon!pIcs  dans  les  recueils  de  la  science. 

B).  —  Rapports  entre  le  type  Leyden-Mœbmx  et  le  type  Zim- 
merlin.  —  Entre  ces  deux  types  d'atrophie  musculaire  progres- 
sive la  différence  consiste  surtout  en  ceci  : 

Absence  de  psoudo -hypertrophie  et  de  liporaatose,  dans  le 
second  type,  et  fréquence  relativement  grande  de  celle  lipoma- 
tose,  dans  le  premier  type. 

De  plus,  dans  le  type  Leyden-Mmbius,  l'atrophie  musculaire 
débute  aux  membres  inférieurs  {mollets),  pour  envahir  ensuite 
la  masse  sacro-lombaire  et  se  fixer  longtemps  en  ces  deus  régions, 
aïant  d'envahir  la  moitié  supérieure  du  tronc  et  les  membres 
supérieurs,  quand  loulefois  ceux-ci  sont  atteints.  Dans  le  type 
ïïmmeriin,  l'atrophie  musculaire  débute  par  les  membres  supé- 
rieurs {loralimtifin  scaputo-humérale)  pour  gagner  ensuite  les 
nmscles  de  la  moitié  supérieure  du  tronc. 

Or: 

1°  Chez  un  des  malades  de  Zinimerlin,  il  existait  des  traces 
bien  manifestes  de  pseudo-hypertrophie  dans  le  muscle  grand 
pCGlonil  à  droite  ; 

2*  Chez  ce  même  niabdc  —  /*/  iiialuiHe  durait  depuis  fren 
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ciiuj  ans  —  i'alrophic  avait  gagné  les  membres  ïnfcrioiir!-  ;  le  l^as 
rentrait  donc  dans  le  type  Leyden-Mœbius  ; 

3*  lïarsikoft  a  publia  des  observations  reluUves  A  un  premier 
groupe  familial  d'atrophie  musculaire;  les  sujets  de  ce  premier 
groupe  réalisaient  le  type  d'atrophie  musculaire  progressive  décrit 
par  Leyden-Moebius,  sauf  un  seul;  chez  ce  dernier,  la  distribution 
de  l'atrophie  musculaire  progressive  était  la  même  que  dans  le 
type  Zimuierlin  (le  travail  de  Barsikow  est  antérieur  au  mémoire 
de  Zimnierlin),  Voilà  bien  encore  des  faits  propres  â  nous  édifier 
sur  la  valeur  nosologique  de  cette  classification  des  atrophies 
musculaires  Familiales  en  types. 

Dans  le  groupe  familial  d'alrophie  musculaire  progressive,  qui 
comprend  des  faits  décrits  par  Friedreich,  Oppenheinier  et  Hemp* 
tenmacher,  la  dislrdiulion  de  l'atrophie  iHail  la  même  que  chez 
le  malade  de  Zimmerlin,  dont  il  vient  d'ôtre  question  :  Début  de 
Calrophie  musculaire  progressive  par  la  masse  sacro-lombaire, 
comme  dans  le  type  Leyden-Mœbius  ;  envahissement  subséquent  ' 
des  membres  siipérieta's,  comme  dans  le  type  Zimmerlin,  Pour 
être  conséquent,  a  fait  remarquer  Schuitze,  il  faudrait  donc 
admettre  un  type  Oppenheimer-Friedreich-Hemptenmaclter,  qui, 
ajouterai-je,  empiétant  à  la  fois  sur  le  type  Leyden-Mœbius  et 
sur  le  type  Zimmerlin,  leur  servirait  de   trait  d'union. 

Entre  le  type  Zimmerlin  et  le  type  Leyden-Mœhius,  on  peul 
également  intercaler  le  groupe  familial  décrit  par  Eichhorst,  autre 
type  bâtard,  que  M,  Charcol,  vous  le  savez,  a  rattaché  à  son  type  ' 
(Charcol-Marie)  :  chez  quelques  malades  de  ce  groupe,  l'atrophie 
a  débuté  par  les  membres  inférieurs,  pour  s'y  cantonner  (de  lÂ 
le  nom  impropre  de  tijpe  fémora-libiul],  tandis  que  chez  les  autres 
malades  de  ce  même  groupe,  il  y  a  eu  envahissement  subséquent 
des  muscles  des  membres  supérieurs. 

Cet  envahissement  subséquent  des  membres  supérieurs  par 
l'atrophie,  a  été  également  observé  par  M,  Brossard,  dans  deUK 
cas  d'atropliie  musculaire  progressive,  à  début  par  les  membres 
inférieurs,  qui  ont  fait  l'objet  d'une  thèse  très  remarquable  sur 
ce  sujet.  Soit  dit  en  passant,  les  deux  faits  relatés  par  M.  Bros- 
sard  présentaient  ceci  de  particulier,  qu'il  existai)  uni-  défor- 
mation des  orteils  en  griffe. 

Pour  vous  convaincre  du  peu  de  valeur  qu'offre,  au  point  de 
vue  de  la  distinction  de  ces  types,  l'ordre  d'envahissement  observé 
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[Kir  l'alrophio,  je  vous  citerai  encore  le  second  groupe  familial, 
décrit  par  Barsikow  :  chez  les  malades  de  ce  groupe,  un  seul 
p\ceplé,  l'atrophie  intéressait  exclusivement  les  muscles  de  la 
jambe,  comme  dans  ime  des  variétés  du  type  d'Eichhorsl.  Au 
Ronlraire,  riiez  le  malade  du  même  groupe,  qui  faisait  excep- 
tion ft  celle  règle,  l'atrophie  a  débuté  piir  les  muscles  de  l'épaule, 
pour  envahir  subsi';quemment  les  muscles  des  jambes. 

Mi^me  ordre  d'cnvahissemt-iit  de  i'nlrophie  musculaire  chez  l'un 
de»  maludfs  de  Zimmerlin.  dont  je  vais  vous  parler.  L'observation 
peut  ser\-ir  de  trait  d'union  entre  le  type  Zimmerlin  et  ce  qu'on 
a  appelé  le  type  Eichhorst. 

C.  — Happorl rnlre  le  hjpp Zimmerlin  file  lijpr  jtwénile d'Erb. 
—  Je  poursuis  ma  dénionslralion.  J'ai  déjà  eu  occasion  de  vous 
dire  que  dims  Ii'  l;/pe  Zimmerlin  et  dans  \!\  forme  juvénile  ffErb^ 
la  distribution  de  l'ab'ophie  musculaire  est  très  sensiblement  ta 
[tnéme:  pour  tous  les  deux,  on  a  pu  caractériser  cette  distribu- 
4ion  par  les  mots  de  U/pe  scapulo-humêral.  Entre  ces  deux  types 
Scapulo-huméraux,  nous  ne  trouvons  encore  que  des  difiêrences 
«l'imc  valeur  très  relative  ;  la  pseudo-hypertrophie  et  môme  l'hy- 
pertrophie vraie  sont  pres<iue  constantes  dans  la  forme  juvénile 
d'Erb  ;  je  viens  de  vous  dire,  à  l'inslanl,  que  Zimmerlin  a  noté 
des  indices  de  pseudo-hypertrophie  du  grand  pectoral,  chez  un  de 
Ses  atrophiés. 

Je  vous  rappelle  ensuite  qu'Erb  n'a  jamais  constaté  la  réaction 

de  dégénérescence  dans  sa  forme  juvénile,  tandis  que  Zimmerlin 

croit  avoir  observé  cette  modification  de  rescilahililé  électrique 

,  Chez  un  de  ses  malades  et  A  l'eiploratîon  A' un  seul  muscle.  Vou9 

i  entendez    bien  :    l'exploration    électrique   a    été   faite   sur  sept 

|nialadeh  qui  présentaient  une  myopathie  embrassant  une  grande 

[partie  des  muscles  du  squelette,  et  wie  seule  fois,  au  niveau 

Id'MH  xeul  muscle,  le  grand  pccloral,  on  a  observé  des  modifi- 

'calioDS  de   I ■excitabilité  galvanîqne   qui  ne  sont  pas  tont  à  fait 

cullea  qu'Erb  a  décrites  sous  le  nom  de  réaction  de  dégéné- 

res4"ence,  mais  qui  s'en  rapprochent.  On  ne  saurait  évidemment 

te  baser  là-dessus  pour  établir  une  barrière  infranchissable  entre 

■f>  deux  lj"pes  d'atrophie  musculaire  progressive  hùrédiUiire. 

Il  est  vrai  [que,  dans   la  forme  juvénile  d'Erb,  l'extension  de 

l'atrophie  musculaire  aux  membres  inférieurs  est  assez  fréquente. 

Mais  cet  envahissement  des  membres  inférieurs  par  l'atropbie  a 


J 


élé  noté  cliez  le  malade  de  Zimmorlin,  dont  je  vous  parlais  plus, 
haul.  Chez  ce  malade,  c'est  un  détail  important  à  noter,  l'affeclioDi 
durait  depuis  fort  longtemps  (trente-cinq  ans)  :  on  est  donc  cn[ 
droit  de  se  demander  si,  à  lu  longue,  l'atrophie  n'envahira  pa^l 
les  membres  inférieurs  chez  les  autres  malades  du  môme  groupa 
familial.  I 

Rapports  entre  la  forme  juvénile  d'Erb  et  le  tijpe  LmuioinyÀ 
Déjcr'mf.  —  Pour  te  qui  est  des  relations  de  ces  deui  type* 
d'atrophie  musculaire  progressive,  je  fais  appel  à  vos  souvenir* 
récents.  J'ai  insisté,  dans  mon  avant-dernière  leçon,  sur  ce  queJ 
abslrac'liun  faite  de  l'envahissement  de  la  face,  dans  1c  type  VaXiA 
douzy-Déjerine,  la  distribution  de  l'atrophie  musculaire  est  Iri 
mèrae  dans  les  deux  formes  d'atrophie  musculaire  progressive] 
hérédilaire  ou  familiale,  que  je  viens  de  vous  nommer.  Or.  jffl 
voua  ai  déjà  parlé  des  trois  obsenalions  de  Duchenne  qui  prou'^ 
vent  bien  qu'il  n'y  a  pas,  dans  ce  caractiïre,  de  quoi  établir  un» 
distinction  fondamentale  entre  les  deux  types  en  question;  ces  Irow 
observations  concernent  un  père  et  ses  deux  fils.  Chez  ces  deun 
derniers,  Tatrophie  musculaire  revêtait  tous  les  caractères  du  lyp« 
Landouzy-Déjeriue;  chez  le  père,  qui  tenait  lui-mônie  le  germi 
de  la  maladie  de  son  père,  l'atrophie  musculaire  s'était  monlrëi 
à  l'âge  de  quarante-huit  ans.  A  cet  âge,  les  deu\  épaules  9d 
sont  amaigries;  »  les  mouvements  d'élévation  des  bras  sont  devn 
nus  de  plus  en  plus  difficiles,  et  ont  bienlùt  produit  récarlemcnl 
des  omoplates  en  forme  d'ailes.  Puis  les  muscles  des  avant-btn 
et  de  la  poitrine  se  sont  atrophiés  successivement  et  lentemenq 
Enfin  les  muscles  moteurs  des  membres  inférieurs  ont  élé  atteÎQS 
à  leur  tour  ».  En  somme,  ajoute  Duchenne,  l'atrophie  muscin 
laire  progressive  a  envahi,  chfz  ]e  père,  les  mômes  mui^rles  qiH 
chez  les  enfants,  sans  toucher  toutefois  aux  muscles  de  la  facJ 
E).  —  Rapports  entre  le  type  Landouzy-Drjerine  et  ir  tt/pm 
Zimtncrlin.  —  Voulez-vous  maintenant  que  nous  remontions  celM 
espèce  de  gamme  descendante,  dont  tous  les  tons,  vous  le  voyea 
se  fondent  les  uns  dans  les  autres'/  Sautons,  si  je  puis  m'exjufl 
mer  ainsi,  par-dessus  le  type  Erh,  en  parlant  du  type  Landouzn 
Déjerine;  nous  allons  trouver,  comme  Irait  d'union  entre  ce  deiî 
nier  et  le  type  Zimmerlin,  deux  des  trois  observations  du  secona 
groupe  familial  (famille  Schumacher),  qui  ont  élé  publiées  pu 
Zimmerlin.  Voici  ce  que  ces  (|bservations  prcsenlaienl  de  parliciH 


«AI-l'URTS  DtS  IHFKKIIESTS  TYPKS  2i3 

'fier,  A'tmolîte,   dirait  ua  partisan   de  riDdividualUè    des    types 
f  &imiliau\  d'atrophie  musculaire  progressive.  J'emprimle  les  détails 
I  qui  vont  suivre,  el  à  dessein,  au  mémoire  dt;  MM.  Landouzy  et 
^D6jerine  :  «  Dans  robservalioa  VI,  il  est  noté  que   le   malade 
I  (trente-neuf  ans)  a  la  bouclie  un  peu  tirée  â  gauche.  L'avancement 
des   lèvres  (moue)   et  les  sifflements  sont  incomplets,   et  se 
taisaient  mteuj:  auparavunt,  au  dire  du  malade.  Dans  l'obser- 
vation VII  (quarante-deux  ans),  la  bouche  est  large,  la  lèvre 
inférieure  épaisse  et  un  peu  pendante.  Intégrité  du  front  et 

■  des  yeu\.  Par  contre,  dans  ces  mouvements,  la  région  de  la 
I  bouche,  ainsi  que  la  bouche  elle-même,  ne  se  modifient  que  peu 
|el  restent  immobiles  d'une  façon  frappante,  comme  un  masque. 

■  Le  malade  ne  peut  gonfler  les  joues,  ni  faire  la  moue,  ni  siffler 
[{langue  et  voile  du  palais  intacts,  dans  les  deux  cas),  h 

El  MM.  Landouzy  et  Déjerine  d'ajouter  : 

n  Ces  observations  nous  paraissent  rentrer  dans  la  myopathie 
tatrophit/uc  prof/ressivr,  el  la  participation  de  quelques  muscles 
tde  la  face  à  t atrophie  dans  deitx  d'entre  elles,  vient  encore 
tappuf/cr  notre  manière  de  voir.  »  (Loc.  cit.,  p.  3rt3.) 

Ai-je  tort  uu  raison,  lorsque  je  prétends  voir  dans  ces  obser- 
\  valions  le  trait  d'union  entre  le  type  Landouzy-Déjerine  el  le  type 
[.Zimmerliuî 

F).  —  ïlapporls  entre  le  lijpe  Landou:ij-I)éjerine  et  la  para- 

wiysie  pseudo-hfiperlrophique.  —  Remontons  encore  plus  haut; 

l'Bautons  directement  du  type  Landouzy-Déjerine  à  ta  iiaralysie 

'  pseudo-hj^erlrophique  (qui  ne  fait  qu'im  avec  le  type  Leydrn- 

Mœbius).  En  lant  que  lien  de  transition  entre  ces  deux  termes 

extrêmes  de  notre  échelle,  je  vous  signale  une  observation  d'un 

pmédecin  anglais  Longdon-Down.  observation  que  je  ne  connais 

Pque  d'après  un  résume  publié  par  KQssniaul;  mais  ce  que  j'en 

Isais  cl  ce  que  je  vais  vous  en  dire  suffira  pour  vous  convaincre 

[ue  ce  fait  clinique  a  bien  la  signification  que  je  lui  attribue  : 

^ez  le  maladie  de  Longdon-Do^n,  il  existait  une  hypertrophie 

ifiparente  énonne  de  certains  muscles  ;  l'examen  de  fragments 

B  ces  muscles,  excisés  à  l'aide  du  harpon,  avait  fait  constater  les 

Blnéraes  altérations  que  cetlps  qu'on  renconlre  dans  les  cas  de 

ïpseudo-hypcpLrophie.  A, la  face,  les  muscles  temporaux,  vrai- 

Etemblablement  aussi  les  muscles  massclers,  étaient  envahis  par 

mtelle pscudo-hi/pertrop/iie.  Les  muscles  de  la  face  étaient  torpides, 
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les  mvscifs  orbiculaifes  élaimt  mmiifcMement  atrophias,  c'csl- 
à-dire  que,  suivant  la  judicieuse  remarque  de  Schulze,  il  y  avait, 
dans  ce  cas,  coexistence  de  la  pseudo-liyperlroplile  musculaire  cl 
de  l'alrophie  faciale. 

Voici,  d'autre  part,  un  tjpe  dont  je  ne  vous  ai  parlé  qu'inci- 
dcmmcnl,  type  vagabond,  si  je  puis  m'exprimer  ainsi,  car  on  le 
voit  figurer  dans  des  cases  très  diverses  de  la  classification  des 
atrophies  ramilialcs.  On  Vu  rattaché  au  type  Leydcn-Mœbius  ; 
M,  Charcot  le  réclame  pour  le  fondre  dans  sa  forme  parlintlière 
d  atrophie  mrisctilairf  progressive .  (Type  Charcot-Marie.)  D'autres 
enfin,  MM.  Landouxy  et  Déjerisc,  par  exemple,  attribuent  à  ce 
lype  une  individualité  propre,  en  le  dénommant ///;)e /"'«wra-/i6i(j/ 
d'Eichliorsl.  11  a  été  édifié  sui-  le  groupe  d'observalions  d'alro- 
phie  musculaire  progressive  familiale,  relatées  par  Eichhorsl, 
et  dont  je  vous  ai  déjà  longuement  parlé.  Les  observations 
de  ce  groupe  familial  avaient  cela  de  particulier  que  l'atro- 
phie débutait  par  les  membres  inférieurs,  pieds  et  jambes,  que 
chez  quelques  malades,  elle  est  resiée  cantonnée  dans  ces  par- 
ties, tandis  que,  chez  la  plupart,  elle  a  remonté  atix  cuisses,  aux 
avant-bras  et  aitx  mains.  La  dénomination  de  lype  fémoro-Ubial 
me  parait  donc  bien  mal  caractériser  ce  groupe  familial. 

Quoiqu'il  en  soit,  dans  une  des  observations  (n"Vl)  d'Eichhorst, 
yi/t  concerne  un  garçon  de  Imitans —  (les  sujets  des  autres  obser- 
vations concernent  des  adultes,  une  exceptée,  enfant  de  buît  ans 
également,  qui  n'avait  pas  encore  d'atrophie  apparente  mais  seule- 
ment de  la  faiblesse)  ;  —  il  est  dit  qu'il  y  avait  une  e-rpression  slu- 
pide  de  la  face,  mais  ni  paralysie,  ni  atrophie  des  muscles  faciaux. 
Or,  on  est  en  droit  de  se  demander  si  celte  expression  stupide  de 
la  face  —  détail  qui  a  été  relevé  par  MM.  Déjerine  et  Landouzy 
{loc.  cit.,  p.  3o4)  —  n'était  pas  en  rapport  avec  une  atrophie  eom- 
men^ante  ou  peu  apparente  des  muscles  faciaux.  Rappelez-vous 
qu'eu  vous  parlant  de  la  séméiologie  des  atrophies  musculaires, 
et  plus  tard,  à  propos  de  la  paralysie  pseudo-hyperlrophique,  je 
Vous  ai  dit  combien  souvent  les  apparences  présentées  par  un 
muscle  en  voie  d'atrophie  sont  trompeuses,  et  comme  il  est 
souvent  impossible  de  se  prononcer  sur  la  nature  des  altéra- 
tions de  ce  muscle,  avant  de  l'avoir  soumis  à  l'examen  micros- 
copique. 

Une  observation  curieuse  entre  toutes,  et  qui  vient  à  point  à 
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sette  place,  me  servirai  ratifier  ce  que  je  viens  de  vous  dire  :  à 
I  savoir  que  des  muscles  superficiels,  et  les  mitsclex  faciaux  notam- 
Linent.  peuvent  paraître  indemnes  de  toute  atrophie  et  de  toute 
t  paralysie,  alors  qu'en  réalité — c'est  l'examen  microscopique  qui 
Lie  fait  voir  —  ils  sont  envahis  par  les  allératîons  hisloiogiquea 
Iqni  préparent  l'atrophie  de  la  substance  contractile. 

Il  s'agit  d'une  observation  dont  je  vons  ai  déjà  entretenus  ; 

Lellc  figure  dans  la  grande  monographie  de  Friedreich,  sous  lo 

•  XX  :  la  relation  clinique  de  ce  fait  a  été  complétée  par  Schultze, 

i  a  eu  l'occasion  de  faire  l'autopsie  du  malade.  Je  vais  vous 

résumer  le  fait  à  traits  rapides,  la  chose  en  vaut  la  peine; 

Le  sujet  de  l'observation  fut  victime  d'un  traumatisme  grave, 
à  t'àge  de  vingt-sept  ans  ;  une  voiture  lui  passa  sur  les  deux 
jambes.  L'accident  n'occasionna  d'abord  qu'une  contusion  des 

»  parties  molles,  dont  le  malade  parut  se  remettre  en  très  peu 
îde  temps.  Mais  dans  le  courant  de  celte  môme  année,  il  ressentit 
de  \a  faiù/esse  tlaiis  les  membres  inférieurs;  en  même  temps,  les 
ïambes  se.  miretit  à  grossir.  Donc,  début  semblable  â  celui  de  la 
paralj'sie  pseudo-hyperlrophique.  Vers  la  même  époque,  la  fai- 
blesse envahissait  les  bras  et  les  mains  ;  les  muscles  des  membres 
Bupérieurs  étaient  souvent  agités  par  des  cautractiom  fihrillaires. 
Douleurs  tiraillantes  dans  les  quatre  membres  ;  impotence  relative 
des  mains  et  des  jambes.  En  186îi,  on  constatait  de  l'atrophie 
musculaire  aux  :  pectoraux,  mit-scles  du  dos,  de  f  épaule,  du  bras 
(biceps  et  brachial  antérieur),  des  avant-bras  et  des  mains  sur- 
tout, et  principalement  à  droite,  oii  il  restait  à  peine  des  traces 
\  des  muscles  des  éminences  thénar  et  hypothénar.  Contrastant 
Ivec  les  membres  supérieurs,  les  tnembres  inférieurs  présentaient 
FI  développement  athlétique  et  pouvaient  déployer  une  vigueur 
usez  considérable.  Il  est  vrai  que  les  jambes  se  fatiguaient  vite, 
Pee  que  Friedreich  attribuait  au  fardeau  résultant  de  l'hypertrophie 
n  de  ces  parties.  La  circonférence  du  moUet  mesurait  44  centi- 
I  mètres  à  gauche,  40  centimètres  fl  droite.  Sur  des  fragments  des 
muscles  gastrocnémiens  excisés  et  examinés  au  microscope,  on  a 
constaté  :  1"  la  présence  de  fibres  manifestement  hypertrophiées 
avec  leur  striation  normale  ;  2°  une  néoplasie  de  libres  muscu- 
laires. 

Un  an  plus  lard,  les  deux  muscles  deltoïdes  avaient  augmenté 
de  volume;  en  màme  temps  ils  avaient  gagné  en  énergie  contra- 
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affocLion  du  même  genre.  Par  ce  détail,  l'observalion  se  rapproche 
des  myopathies  non  héréditaires,  dcnl  la  forme  Aran-Ducheime 
est  le  type  par  excellence. 

En  oulre,  on  a  constaté,  chez  ce  malade,  la  réaction  de  dégéné- 
rescence ainsi  que  des  contractions  fihrillaires,  deu\  caractères 
qu'on  rencontre  surtout  dans  l'atrophie  musculaire  progressive 
Bpioale. 

Cependant  l'autopsie  a  démontré  qu'il  s'agissait  d'une  affection 
niyopathique,  sans  altérations  de  la  moelle  et  des  nerfs. 

Par  son  mode  de  début,  celte  myopathie  se  rattache  k  la  para~ 
lyiie  psntdo-hijperd'ophiqtte.  et  le  cas  réalise  en  même  temps  la 
métamorphose  de  la  paralysie  pseudo-hypertrophique  en  atrophie 
muscidaire,  du  tjpe  Leyden-Mœbius  d'abord;  mais  dans  la  suite 
la  distribution  de  l'atrophie  et  la  coexistence  de  celle-ci  avee 
de  la  pseudo-hypertrophie  et  de  l'hypertrophie  vraie,  eussent 
autorisé  k  conclure  que  lo  sujet  réalisait  A  la  fois  le  type  Leyden- 
Mœbius  [forme  psettdQ-hijpertrophujite}  et  le  ijpe  juvénile 
d'Erb. 

Vient  l'autopsie,  qui  révèle  un  détail  inattendu,  c'est  que  les 
muscles  faciaux  présentaient,  sous  une  forme  ébauchée,  les  alté- 
rations qui  conduisent  â  l'atrophie  de  ces  muscles,  laquelle,  vous 
vous  le  rappelez,  constitue  la  caractéristique  du  type  Landouzy- 
Déjerine.  l'élément  qui  différencie  ce  type  des  types  voisins, 
de  celui  de  Zimmerlin  notamment.  Vous  voyez  donc  qu'à  moins 
de  prétendre  faire  de  cette  observation  un  type  à  part,  ce  que 
Scbultze  s'est  bien  gardé  de  faire  —  force  est  de  la  rattacher  1 
plusieurs  types  à  la  fois. 

Le  tableau  synoptique  ci-joint  vous  donnera  une  idée  d'en- 
semble des  étroites  relations  de  ces  différents  types  d'atrophie 
musculaire  progressive  familiale  et  vous  convaincra,  je  pense, 
de  tout  ce  que  cette  classiQcalion  a  d'arbitraire.  J'ai  placé  en 
regard  et  entre  ces  différents  types,  l'indication  des  prîncîpauv 
faits  qui  leur  servent  de  trait  d'union. 
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paralysie;  moilc  cli-  ili'Iml  île  In  paraly.sic;  dlslribution  de  In  paralysie.  —  tCUl 

iea  menihi'i'-  |.  n  il <  h-iljlliti>,  Icmpératiire  locair.—  Eut  de  I«  ronlrai'- 

tliitt  rursili'h  '  '"[  curaJjle. —  Pi^riode  atrophique;  marche  de 

t'alropliii^  mil  iropliii|ues  convomîtanls.  —  Ilësullats  de  l'ei- 

pioration  rl.-.ii  .in.     r.  i n  'li'  deKénèrcstence.  —  Période  des  d^rorniations 

secondaln-s:  ]>.-iHii)k'riii<-  iii's  iluformalionB  secondaires. 
ETrtii.oniK.—  Uenlitron  ;uri((Lncinreclieusc; froid,  traumalisine;  lii-rùditi'  morbide; 

aAiCME.  —  ItlRÉE.  —  Tebmimalsos. 


Nous  niions  mainlcnniil  aborder  TtHiide  dos  aniyolropliios  qui, 
dans  notre  plan  d'iHude.  figurent  sous  le  lilpe  d'atrophies  muscu- 
laires difTuses.  Il  s'agit,  je  vous  le  répète,  comme  pour  les  atro- 
phies musculaires  progressives,  de  vérilables  maladiex,  dans  la 
symplomatologie  desquelles  l'atTOphlc  musculaire  joue  un  rôle 
piépondérunl.  Je  crois  devoir  vous  rappeler,  en  quelques  mots, 
certains  caractères  de  ces  amyotrophies  diffuses,  sur  lesquels  je  me 
suis  déjà  appesanti,  au  chapitre  des  classifications. 

Contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dansles  différentes  formes  d'atro- 
phie musculaireprogressiveéludiOes  dans  les  leçons  précédentes, 
la  paralysie,  en  thèse  générale,  précède  l'atropliie  musculaire  dans 
les  amyotrophies  qu'il  nous  reste  d  étudier.  Un  cerlain  nombre 
de  muscles  sont,  dans  un  délai  relativement  court,  frapptVs  d'im- 
puissance motrice  ;  puis  quelques-uns,  plus  rarement  la  totalité  de 
ces  muscles,  se  dénouri-ssenl,  maigrissent,  s'amincissent.  Ces  trou- 
bles fonctiomiets  et  nutritifs,  paralysie  motrice  el  atrophie  mus- 
culaire consécutive,  suivent  une  marche  synchrone  dans  les 
différents  muscles  atteints.  Enfin,  considérée  dans  son  ensemble, 
l'évolution  de  ces  troubles  est  inverse  de  la  marche  de  l'atrophie 
musculaire  progressive:  au  lieu  de  gagner  en  étendue  lentement 
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et  progressivement,  la  paralysie  motrice  cl  l'atrophie  en  masse 
d'unt!  plus  ou  moins  grande  partie  des  muscles  paralysés 
atteignent  leur  maximum  d'extension  en  un  espace  de  temps 
relalivemeut  court;  k  partir  de  ce  moment,  la  paralysie  etl'alro- 
phie  ont,  dans  les  formes  aiguës  principalement,  une  tendance 
à  se  circonscrire  k  une  moindre  étendue  de  tissu  musculaire. 
J'ajoute  que  toujours,  dans  ces  amyotropliies  diffuses,  ta  para- 
lysie et  l'atrophie  musculaire  consécutive  portent  l'empreinte  de 
troubles  en  rapport  avec  une  lésion  spinale  ou  neurolique. 
Rentrent  dans  cette  classe  d'amyotropliies  diCTuses  : 
i"  La. paralysie  spiii/tle  inffinlile,  ou  paroli/sie  alrophiqup  de 
renfonce  ; 

2"  La  paraljfuie  spimile  iiiijiti-  ih-  l'inliild-  (Duclieime)  â  laquelle 
se  rattache 

3"  ha  paralijne  spvinli'  ih  l'adulte,  à  marche  suhaif/itëoucliro- 
nique. 

Je  me  hâte  d'ajouter  que  ces  différentes  alTeclions  sont  couram- 
I  ment  désignées  sous  les  dénominations  communes  de  : 
I      Pul'tomijt'liles  antérieures  (Kussmaul).  de  Téphrumyi-lices  (Cltar- 
[  col). 

I      Ces  termes  impliquent  que.  dans  les  maladies  en  question,  la 
I  lésion  anatumique  intéresse  la  substance  {rrise  des  cornes  anté- 
'  rieures  et  se  présente  sous  la  forme  de  fojcrs  d'un  {rris  cendré 
{ttoXio;,  gris,  MO?»,-,  gris  cendré). 

Vous  devez  entrevoir  déjà  que  l'élude  àv  ces  amyolrophies  dif- 
I  fuses  va  nous  mettre  en  présence  d'un  processus  anatomo-palho- 
I  logique  analogue,  du  moins  eu  égard  à  son  siège,  à  celui  de  la 
[  forme  spinale  de  l'alroplûe  musculaire  progressive,  de  la  maladie 
f  â'Aran-Duchenne.  Je  m'empresse  d'ajouter  que,  dans  les  aniyolro- 
Pphies  diffuses,  dans  le-  pohomyélites,  ce  processus  est  mieux  sai- 
I  sissable;  son  évolution  est  plus  rapide,  outre  que  sa  distribution 
I  est  plus  diffuse. 

I  l'ne  autre  remarque  préalable,  que  je  croîs  devoir  placer  ici, 
I  c'est  que  l'on  en  est  venu,  dans  ces  derniers  temps,  à  considérer 
I  la  paralysie  spinale  infantile  et  la  paralysie  spinale  aiguPde  l'adulte 
vcommc  de  simples  modalités  d'une  seule  et  môme  maladie,  pré- 
I  wntant  les  mêmes  symptùraes  et  les  mêmes  lésions,  ne  différant 
1  que  par  l'âge  do  la  vie  auquel  remonte  leur  début.  C'est  pour- 
l^oi  je  vms  fondre  leur  étude  dans  un  chapitre  d'ensemble. 
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Cela  m'évitera  des  redile:*  inutiles,  pour  ce  qui  concerne  l'anato- 

mi(3  pathologique  notamment. 

SïsosïMies.  —  Parali/sii-  s/iijtalr  iiifuittilc.  —  l'areili/sù-  /ifro- 
phit}UP  dr  tenfanei'.  —  Polioiiiyélite  anlérkiiic  niffiië  de 
Fenfiince.   —  Tèphroini/i'-lUe  mUi'netire  aifjuë  de  tenftmce. 

llisToiuui'i;.  —  Je  serai  liruT  sur  cette  partie  historique.  Je  ne 
l'erai  que  vous  signaler  les  principaux  travaux  qui  ont  concouru 
d  conférer  à  la  maladie  son  individualité  clinique.  Quand,  dans 
ma  prochaine  leçon,  je  m'occuperai  de  l'analomic  pathologique 
de  la  maladie,  après  avoir  mis  la  paralysie  spinale  inknlile  en 
parallèle  avec  la  paralysie  spinale  aiguG  de  l'adulte,  je  vous 
e\|>oserai  en  détail  les  travaux  qui  nous  ont  l'ourni  la  preuve  du 
siège  spinal  de  ces  deux  affections  qui.  au  fond,  n'en  font 
qu'une. 

La  première  bonne  description  clinique  qui  ait  été  donnée  delà 
paralysie  spinale  infantile  est  duc  à  un  auteur  allemand,  Heine, 
Ce  médecin  a  publié  à  Stuttgard,  en  1840,  une  remarquable  mono- 
graphie, portant  pour  titre  :  Obsenatioiix  mr  des  étnt^  dr  para- 
lijxie  des  membres  inférieurs  et  leur  traitement.  Ainsi  que  Du- 
chennc,  de  Boulogne,  s'est  plu  à  le  reconnaître,  Heine  a  parfaite- 
ment étudié,  dans  celte  monographie,  les  périodes  paralytique  cl 
atrophique  de  la  maladie,  surtout  au  point  de  vue  des  difformités 
que  l'on  voit  se  développer  à  leur  «uite,  et  dont  l'auteur  a  donné 
la  reproduction  très  exacte  sous  forme  de  planches  lithographiées 
(dont  quelques-unes  seront  reproduites  plus  loin). 

Vingt  ans  plus  tard,  en  IStiO,  le  même  auteur  a  publié  une 
étude  d'ensemble  de  la  maladie,  sous  le  titre  de  Paralysie  spinale 
infantile. 

Mais,  déjà  une  di/aine  d'années  auparavant  [1853),  une  descrip- 
tion clinique  tout  aussi  exacte  de  cette  même  affection  avait 
paru  en  France,  dans  le  remarquable  Traité  des  maladies  de* 
enfants  de  Barthcz  et  Rilliet,  description  basée  sur  les  observa- 
lions  et  les  recheiches  personnelles  des  deux  auteurs.  Je  vous 
signale,  en  passant,  l'erreur  nosologiquc  commise  par  Burthez  et 
Rilliet  ;  ces  deu\  auteurs  considéraient  la  maladie  comme  une 
paralysie  essentielle  de  l'enfance. 

Vers  la  même  époque,  Ducbenne,  de  Boulogne,  dans  un  mé- 
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moire  paru  en  18'Jo.  sajipesan lissait  sur  les  carnclfTos  qui  per- 
mettent de  difTérencier  la  paralysie  spinale  infantile  d'autres 
affections  lui  ressemblant  plus  ou  moins.  De  plus,  Duchenne  a 
fourni  des  indications  pronostiques  très  précieuses,  basées  sur 
les  résultats  de  l'exploration  faradiquc  des  muscles  paralysés,  au 
début  de  la  maladie. 

Pour  ce  qui  concerne  V histoire  cUnit/ne  de  la  paralysie  infantile, 
on  n'a  pas  ajouté  grand'cbosc  de  nouveau  aux  données  contenues 
dans  les  publications  que  je  viens  de  vous  citer.  Aussi  m'en 
liendrai-jc  à  elles  pour  le  moment.  Je  répète  qu'en  vous  expo- 
sant Tanatomie  pathologique  de  la  poliomyélite  antérieure  aigui^, 
je  serai  forcément  amené  à  revenir  sur  l'hislorique  de  la  para- 
lysie spinale  infantile. 

Je  passe  maintenant  à  la  symptoraalologie  de  la  maladie. 


SrHPTotiATOLor.iE.  —  Paralysie,  et  atropine  d'un  certain  nombre 
de  muscles  avec  leurs  conséquences  (déformations  variées),  voilà 
en  quoi  peut  se  résumer  la  symplomatologie  de  la  paralysie  spi- 
nale infantile,  que  Duchenne  appelait,  non  sans  raison,  paralysie 
atrophique  de  l'enfance. 

Période prodromifiue .  —  La  parnlysie  mtixculaire  peul  survenir 
d'emblée,  sans  aucun  prodrome.  Le  malin,  en  sortant  l'enfant  de 
son  Ht,  ou  dans  le  courant  de  la  journée,  en  le  démaillotanl,  en 
le  mettant  au  bain,  on  s'aperçoit  de  son  impuissance  à  faire  mou- 
voir un  ou  plusieurs  membres.  Mais  ce  n'est  point  là  le  cas 
habituel.  Très  souvent,  la  paralysie  est  précédée  et  accompagnée 

I  par  un  moufemmt  de  fièvre.  D'autres  fois,  le  début  de  la  mula- 
die  est  marqué  par  des  convulsions;  vous  n'êtes  pas  sans  savoir, 

I  je  suppose,  que  chcis  les  enfants  du  premier  ûge.  les  convulsions 
ouvrent  la  ^cène  dans  un  grand  nombre  de  maladies,  principa- 
lement dans  celles  qui  comportent  une  brusque  élévation  de  U 
température  interne. 

Comme  autres  hianifeslnlions  prodroniiques  de  la  paralysie 
spinale  infantile,  beaucoup  plus  rares  que  la  fièvre  elles  convul- 

Isions.  on  a  signalé  ;  des  tnotrvemrnls  eoni/eslifs  vers  lu  tè/f,  de 
l'agitation,  la  somnolenc  allant  jusqu'A  coma.  Chez  les  enfants 
qui  sont  assez  avancés  en  âge  pour  rendre  compte  de  ce  qu'ils 
éprouvent,  on  a  sifjnalfV  des  dnafeiira  dans  le  fias  des  reins  et 
dati*  les  mfmb)Vs,  préludant  à  la  paralysie. 
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Mais  loul  cela  n'a  qu'une  importance  très  sccondairi',  par  rap- 
port aux  manifestations  qui  vont  suivre  et  qui  imprinienl  â  ]a  ma- 
Jadie  un  cachet  tout  à  fait  caractéristique.  J'ajoute  seulement  que, 
d'après  Duchenne,  dont  l'attention  s'est  portée  d'une  façon  spéciale 
sur  ce  point,  la  lièvre,  quand  elle  existe,  a  une  intensité  et  une 
durée  d'autant  moindres  que  la  maladie  se  déclare  à  un  âge  moins 
avancé,  et  que  lu  durée  de  la  fièvre,  qui  peut  n'éln:  que  de  quel- 
ques heures,  excède  rarement  quatre  ou  cinq  jours. 

PÉniODE  h'état  ne  tiE  l'AiiALïsiE.  —  Mode  de  débiil  de  la  para- 
h/sie.  —  La  panilysie  musculaire,  précédée  ou  non  de  fièvre,  se 
déclare  avec  soudaineté,  D'emblée  elle  frappe  tout  un  membre. 
Elle  gagne  ensuite  en  étendue  ;  en  l'espace  de  3(î  ou  48  heures, 
de  quelques  jours,  tout  au  plus,  elle  achève  son  œuvre.  C'est-à-dire 
qu'en  un  espace  de  temps  relativement  couit,  la  paralysie  atteint 
son  maximum  d'extension.  Il  est  tout  à  fait  rare  qu'elle  se  déve- 
loppe graduellement  ;  il  est  tout  aussi  exceptionnel  que  cette  para- 
lysie envahisse  différents  membres  par  étapes  successives,  à  des 
intervalles  de  plusieurs  semaines  ou  plusieurs  mois  ;  il  est  rare, 
en  un  mot,  que  la  première  attaque,  pour  me  servir  de  l'expres- 
sion de  Duchenne,  soit  suivie  de  récidives. 

Dislributioii  île  la pamhjsip.  — Cette  paralysie  musculaire,  qui, 
pendant  quelques  jours,  va  constituer  l'unique  manifestation  de  In 
maladie,  et  qui  a  mis  si  peu  de  temps  à  atteindre  son  maximum 
d'extension,  affecte  une  distribution  variable.  Voici  les  rcnseigne- 
ment^4que  Duchenne  a  fournis  â  cet  égard  : 

Sur  62  cas  de  paralysie  spinale  infantile,  Duchenne  a  noté  : 

0  paralysies  généralisées  ; 
9  paraplégies  : 

1  hémiplégie  ; 

2  paralysies  croisées   (membre  supérieur    droit  et  inférieur 

gauclie)  ; 
S5  paralysies  du  membre  inférieur  droit; 

7  paralysies  du  membre  inférieur  gauche  ; 
10  paralysies  du  membre  supérieur  droit  ou  gauche  ; 

2  paralysies  latérales  du  membre  supérieur  ; 

1  paralysie  des  muscles  du  tronc  et  de  l'abdomen. 

Heine  a  publié  une  statistique  de  138  cas  de  parah  sic  infantile. 
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observés  par  lui,  et  qui  se  décomposait  ainsi,  eu  égard  au  siège  de 
la  paralysie  : 

37  cas  de  paraplégie  ; 
34  —  hémiplégie  ; 
84     —     paralysie  partielle  ; 

2     —     paralysie  d'un  bras  ; 

1     —     lordose  paralytique. 

"d58 

• 

Etat  des  membres  paralysés.  Semibilité.  Température  locale. 
—  Les  muscles  paralysés  sont  flasques,  mous,  sans  la  moindre 
trace  de  contracture. 

La  sensibilité  de  la  peau  est  intacte  au  siège  de  la  paralysie. 

Par  contre,  on  observe,  dans  les  parties  paralysées,  un  abaisse- 
ment de  la  température  locale,  qui  est  prompte  à  se  manifester. 
Duchenne  Tavait  constatée  dès  le  quatrième  et  le  cinquième  jour 
de  la  maladie,  dans  des  cas  graves.  D'autre  part,  cet  abaissement 
de  la  température  locale  va  en  se  prononçant  dans  la  suite  ;  c'est 
ce  qu'avaient  déjà  démontré  les  observations  de  Heine.  Ainsi, 
dans  un  cas  de  paralysie  infantile  de  forme  hémiplégique,  Heine 
avait  noté  les  résultats  que  je  vous  retranscris  dans  le  tableau 
suivant  : 

A^c  des  malades  Température 

lors  des  détcrininations  locale  mesurée  à  la 

Cuisse  Jambe  Piaule  des  pieds 

U  mois Si'»  R.  20<»  R.  19'>  R. 

26  mois 23*^  R.  19-  R.  18",0:i  R. 

36  mois 20'  R.  17"^  R.  10",0o  R. 

Heine  avait  également  conclu  de  ses  recherches  que,  dans  au- 
cune autre  forme  de  paralysie  la  température  superficielle  ne  su- 
bit des  abaissements  aussi  considérables. 

Etat  de  la  contractilité  faradique.  — Laeontraclilité  faradiquc 
diminue  dans  les  muscles  paralysés,  et  cette  diminution  peut  aller 
jusqu'à  l'abolition  complète.  Dans  un  cas,  Duchenne  avait  cons- 
taté cette  abolition  de  la  contractililé  faradiquc  des  nmscles  para- 
lysés, dès  le  septième  jour  de  la  maladie.  Duchenne  a  montre 
quelle  grande  signification  pronostique  revient  à  ce  phénomène  : 
les  muscles  paralysés,  dans  lesquels  laeontraclilité  faradiquc  per- 
siste en  partie  après  le  premier  septénaire,  recouvrent  tôt  outiird 
leur  motilité,  et  cela  d'autant  plus  vite  que  la  contraclililé  tara- 
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rtiqiie  est  moins  affaiblie.  Au  conlrairp,  les  muscles  paralyser*,  qui 
ne  ri^pondeiil  plus  aux  excitalions  du  courant  faradique,  sont  voués 
H  une  alrophic  définitive,  irréparable. 

La  paralysie  est  curable.  —  De  ce  que  je  viens  do  dire,  vous 
pouvez  conclure  que,  dans  la  paralysie  spinale  infanlile,  la  suppres- 
sion de  la  motilité  n'est  pas  définitive  dans  tous  les  muscles  para- 
lysés. En  effi'l,  au  bout  de  huit  à  div  jours,  ou  un  peu  plus  tard, 
rarement  passé  la  quatrième  semaine,  le  mouvement  se  réveille 
dans  un  certain  nombre  démuselés  paralysés.  E\ceptionnelleraenl 
ce  réveil  peut  être  général,  et  alors,  quand  la  paralysie  s'est  dis- 
sipée complètement,  il  ne  reste  plus  de  Irace  de  la  maladie. 

Période  atropiiique.  —  Mais,  encore  une  fois,  celte  terminaison 
heureuse  est  tout  à  fait  rare.  Dans  la  très  grande  majorité  des 
cas.  voici  comment  les  cboscs  se  passent.  Ln  certain  nombre  de 
muscles  paralysés  ou  certains  faisceaux  de  ces  muscles  recouvrent 
leur  motilité.  En  môme  temps  les  muscles  dans  lesquels  la  para- 
lysie persiste  se  mettent  d  maigrir. 

Marche  de  l'atrophie  nuturnluire .  —  Celte  alrophie  musculaire 
fait  des  progrès  rapides.  Elle  est  l'expression  d'un  trouble  tro- 
phique,  et  celui-ci  n'est  pas  limité  à  certains  muscles  nu  portions 
de  muscles. 

Troiiltles  trophiijuen  concomitants  de  tatrophie  mi/xculaire.  — 
En  effet ,  là  où  les  muscles  s'atrophienl,  lu.  peau  devient  froide 
BU  toucher,  eynnosée,  amincie.  On  a  rite  des  cas  (Verneuil  cl 
Nepveu,  Nicaise,  Vulpian)  où.  au  siège  de  la  paralysie,  le  tégu- 
ment oMcrne  s'ulcérait  sous  l'influence  du  froid.  Arnozan  a 
signalé  (thèse  d'agrégation,  1880)  un  élal  lisse  de  la  peau,  des 
sueurs  et  de  l'œdème  localisés  au  siège  de  l'atrophie.  Les  o» 
sont  arrêtés  dans  leur  développement;  ils  sont  A  la  foi»  moins 
longs  et  moins  épais  que  les  os  symétriques  du  dAté  opposé.  Il 
n'est  pas  jusqu'à  l'appareil  liijamcnleuj:  des  jointures  iivoisî- 
nanles,  qui  ne  participe  à  cette  atrophie,  à  cet  arrél  de  dévclop^ 
pement:  d'où  résulte  une  laxité  anormale  des  ligamenls  articu- 
laires, un  défaut  de  coaptalinn  des  surfaces  osseuses. 

Résiill//tx  de  ferphration  flectiique.  —  liètrclion  de  dégénères' 
cencp. —  Si,  à  ce  moment,  on  explore  les  muscles  atrophiés  «vec 
les  deux  variétés  de  courants,  on  obtient,  comme  résultats)  les 
signes  de  cette  réaction  de  déyènêretccnec.  sur  laquelle  j'«i  déjà 


PARALYSIE  SPINALE  ISFASTILE  257 

languement  attiré  votre  attention  :  IVxcitabilité  faradique  des 
muscles  atrophiés  et  de  leurs  nerfs  est  abolie,  et  pour  toujours, 
dans  les  muscles  qui  sont  voués  à  une  atrophie  définitive.  11  en 
est  de  même  de  l'excitabilité  galvanique  des  nerfs  qui  fournissent 
à  ces  muscles.  Ceux-ci  sont,  à  un  moment  donné,  le  siège  d'une 
excitabilité  galvanique  exagérée,  qui  persiste  pendant  plusieurs 
semaines  ou  mois,  à  l'époque  oii  l'atrophie  suit  une  marche  pro- 
gressive. En  outre,  l'excitabilité  galvanique 
des  muscles  en  question  présente  une  mo- 
dification qualitative  que  vous  connaissez 
déjà  :  la  secousse  obtenue  â  la  fermeture  du 
courant  avec  le  pôle  négatif  égale  ou  dé- 
passe en  intensité  la  secousse  obtenue  à  la 
fermeture  avec  le  pôle  positif;  ces  mêmes 


a)  Pied  bot 


6)  Uème  pied  après  lénolomiei 


secousses  sont  lentes,  paresseuses,  empreintes  d'un  caractère 
^e  tonicité. 

Au  bout  de  deux  ou  trois  mois,  l'excitabilité  galvanique  se  met 
à  diminuer;  peu  à  peu  elle  descend  au-dessous  de  sa  valeur  nor- 
male; à  la  longue,  on  la  trouve  complètement  abolie. 

Parvenue  h  cette  phase,  la  maladie  se  présente  avec  des  traits 
fixes  et  bien  nets,  qui  permettent  à  un  observateur  expérimenté 
d'y  reconnaître,  neuf  fois  sur  dix,  les  résidus  d'une  paralysie  spi- 
nale infanUle,  alors  que  dix  ou  quinze  ans  se  sont  écoulés  depuis 
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le  début  de  la  maladie.  Ce  qui  domine  alors  dans  l'expression 
clinique,  ce  sont  les  conséquences  de  ralrophie  musculaire,  dont 
nous  allons  maintenant  dire  quelques  mots. 

Période  des  déformations  secondaires.  —  L'atrophie  de  certains 
muscles,  la  contracture  paralytique  de  leurs  antagonistes,  le 
relâchement  de  certaines  jointures,  Tarrêt  de  développement  de 
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Fig.  29. 
Pied  talus  (calcanéen). 


Fig.  30. 
Gcnu  rccurvalum  (d'après  Heine). 


certains  os  concourent  à  produire  des  déformations  dont  il  est 
difficile  de  donner  une  description  détaillée,  tant  elles  sont  sujettes 
à  des  variantes  nombreuses.  Tout  au  plus  puis-je  vous  donner 
quelques  indications  générales  sur  ce  sujet. 

Du  côté  des  pied'i,  les  déformations  consistent  presque  toujours 
dans  Tune  ou  lautre  forme  du  pied-bot  (varus,  valgus,  équin, 
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calcaaéen),  quelquefois  dans  une    combinaison  de  deux  de   ces 
formes  (varus  équin). 

Déjà  Heine  avait  mentionné  que  la  déformation  la  plus  fré- 
quente est  représentée  par  le  pied  équin,  ensuite  par  la  para- 
lysie des  extenseurs  du  pied.  Après  Téquin,  vient  le  varus  qui, 
du  reste,  succède  assez  souvent  au  pied  équin.  Plus  tard  encore, 
on  peut  voir  le  pied  équin  faire  place  au  valgus  ou  au  calca- 
néen  (talus).  Cette  dernière  déformation,  comme  aussi  le  pied 
creux,  le  pied  plat,  s'observe  rarement 
dans  la  paralysie  infantile. 

Les  dessins  ci-joints  (fig.  27,  28,  29, 
30)  représentent  les  principales  de  ces 
déformations,  y  compris  celle  que  Heine 
a  décrite  sous  le  nom  de  genu  recurva- 
tum  (fig.  30)  et  qui,  pour  être  rare,  n'en 
est  que  plus  curieuse  à  connaître. 

Quand  Tatrophie  porte  sur  certains 
des  musclés  qui  font  mouvoir  la  jambe 
sur  la  cuisse,  la  cuisse  sur  le  bassin, 
vous  trouverez  ces  segments  de 
membres  fixés  dans  des  attitudes  anor- 
males de  flexion,  plus  rarement  d'ex- 
tension. 

L'atrophie  de  quelques-uns  des  mus- 
cles qui  s'insèrent  sur  la  colonne  épi- 
nière  aura  pour  conséquence  des  cour- 
bures anormales  de  cette  partie  du 
squelette,  sous  forme  d'une  scoliose, 
cyphose,  lordose. 

Aux  membres  supérieurs^  les  contractures  qu'entraîne  l'atrophie 
de  certains  muscles  ont  pour  effet  le  plus  habituel  de  fixer  les 
doigts  ou  la  main  dans  la  contracture  forcée,  etc.  (fig.  31). 

Pathogénie  des  déformations  secondaires,  —  Quelques  mots 
maintenant  au  sujet  du  mécanisme  suivant  lequel  se  produisent 
ces  déformations. 

Quand  les  filets  moteurs  qui  innervent  un  muscle  sont  le  siège 
d  une  irritation  continue,  soit  sur  leur  trajet  périphérique,  soit 
sur  leur  trajet  à  travers  les  faisceaux  blancs  de  la  moelle,  cette 
irritation  se  traduit  du  côté  des  muscles  par  un  état  de  contrac- 


Fig.  31. 

Atrophie  et  déformation  du 
bras  consécutive  à  la  para- 
lysie infantile. 
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lion  Ionique  persistante.  C'est  là  ce  qu'on  appelle  la  contracture 
active,  telle  qu'on  la  rencontre,  par  exemple,  dans  les  cas  de-, 
sclérose  latérale  arayotrophique,  de  paralysie  spinale  spasmodiquc.     ' 

Tout  autre  est  le  mode  de  production  de  la  cojilraclure  paraly- 
tique, qu'on  rencontre  dans  la  paralysie  spinale  infantile. 

Ici  lo  phénomène  est  essentiellement  passif;  ce  n'est  plus  la 
conséquence  d'une  irritation  des  tiiels  moteurs  qui  animent  les 
muscles  contractures.  L'atrophie  a,  en  quelque  sorte,  supprimé 
un  certain  raombre  de  muscles  ;  par  suite,  ce  qu'on  appelle  le 
tunus  des  antagonistes  n'a  plus  de  contrepoids,  ces  muscles  anta- 
gonistes entrent  en  contraction  permanente;  sans  qu'on  puisse 
parler  de  contracture  proprement  dite. 

Puis  ces  déformations  sont  fixées  par  d'autres  agents  qui  s'op- 
posent, à  la  longue,  aux  mouvements  que  l'on  tente  d'imprimer 
aux  articulations  des  membres  déformés.  Cet  obstacle  consiste  en 
des  brides,  en  des  rétractions  cl  ime  induration  des  tissus  fibreux 
péri-articulaires  et  en  même  temps,  dans  la  plupart  des  cas  en 
une  transformation  de  la  fibre  musculaire  en  tissu  ilbreux.  Ce? 
brides,  ces  indurations  et  rétractions  ne  sont  pas  de  nature  in- 
flammatoire, mais  elles  seraient  dues  ù  des  ruptures  de  fibrilles 
tendineuses  amenées  par  les  tiraillements  des  muscles  racourcis 
et  à  la  rétraction  cicatricielle  de  ces  fibrilles.  M.  Blocq,  qui  a 
émis  celle  hypothèse,  assez  vraisemblable  du  reste,  admet  ici 
comme  prédisposition  «  une  fragilité  par  trouble  trophique  du 
tendon  a.  Les  gaines  synoviales,  les  surfaces  articulaires  restent 
indemnes. 

Le  même  mécanisme  amène  parfois  des  troubles  semblables  du 
cûté  de  la  peau  péri-arlîculaire,  qui  se  rétracte  et  forme  des  replis 
indurés  et  résistants,  véritables  rétractions  cutanées,  contribuant 
aussi  à  fixer  le  membre  dans  l'attitude  vicieuse,  cl  ne  pouvant 
êtres  corrigés,  réduits,  par  les  mouvements  que  l'on  tente  d'im- 
primer à  l'articulation. 

Je  me  hâte  d'ajouter  que  celle  interprétation  si  simple 
des  contractures  qu'on  observe  dans  la  paralysie  infantile  n'est 
pas  acceptée  par  tous  les  palhologistes.  Au  dire  de  quelques-ims, 
elle  ne  convient  qu'à  un  petit  nombre  de  variétés  de  déformations. 
Dans  la  majorité  des  cas,  les  difformités  de  la  période  terminale 
de  la  paralysie  infantile  se  produiraient  ainsi  :  un  ou  plusieurs 
muscles  qui  s'insferent  sur  un  segment  de  membre,  pour  le  faire 
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mouvoir  dans  un  sens  déterminé,  sont  frappés  de  paralysie  et 
d'atrophie.  Par  suite,  ce  segment  de  membre  obéit  à  l'influence 
de  la  pesantenr,  k  l'influence  de  la  pression  mécanique  qui  résulte 
de  la  marche,  de  telle  ou  telle  attitude,  pour  se  fixer  pou  à  peu 
dans  une  position  opposée  ii  celle  qui  résulterait  de  la  contrac- 
lion  des  muscles  paralysés.  Conséquemment,  les  muscles  antago- 
justesse  trouvent  raccourcis,  en  raison  du  rapprochement  de  leurs 
points  d'insertion.  Lorsque,  par  le  fait  d'une  sorte  d'adaptation 
lonctionnelle,  ce  raccourcissement  est  devenu  définitif,  il  en  résulte 
One  difformité  irrémédiable. 

faut  bien  convenir  que  celte  seconde  explication  s'impose 
pour  certaines  variétés  rie  déformalions,  par  exemple  pour  celles 
qui  portent  sur  une  jointure  dont  tous  les  muscles  (fléchisseurs 
et  extenseurs,  abducteurs  et  adducteurs)  sont  simultanément 
'paralysés  et  atrophiés.  Dans  ce  cas.  il  est  évident  qu'on  ne  peut 
plus  feire  intervenir  la  contracture  des  antagonistes  par  défaut  de 
contrepoids.  Reste  à  savoir  si  cette  seconde  explication  convient 
m  plus  grand  nombre  des  difformités  qui  sont  le  résidu  de  la 
laralysle  spinale  infantile. 

Erb  admet  un  troisième  mécanisme  de  production  de  ces  diffor- 
nités.  Il  fait  valoir  que,  dans  la  paralysie  spinale  infantile,  l'atro- 
ibîe  musculaire  se  complique  souvent  d'une  prolifération  du 
ïssu  conjonctif  interposé  aux  faisceaux  musculaires  en  vote  d'atro- 
l^ic.  Parlant  de  Ik,  Erb  soutient  que  la  rétraction  consécutive 
du  tissu  conjonctif  atrophié  ou  proliféré  peut  concourir  au  rac- 
■courcissement  des  muscles,  et  à  la  fixation  des  membres  dans  des 
attitudes  anormales.  11  reconnaît  d'ailleurs  que  ce  mode  de  pro- 
duction des  difformités  n'a  qu'une  importance  secondaire. 

En  somme,  m'est  avis  qu'aucune  de  ces  théories  ne  saurait 
Tendre  compte  de  toutes  les  déformations  secondaires  qu'on 
observe  dans  le  décours  de  la  paralysie  spinale  infantile,  que  toutes 
trois  elles  méritent  d'être  prises  en  considération,  suivant  les 
clrconstances- 

EitoLOGiB.  —  L'étiologie  de  la  paralysie  spinale  infantile  n'est 
eBCore  que  très  imparfaitement  connue.  On  n'a  pas  ajouté  grand- 
chose  à  ce  que  Duchenne  (de  Boulogne),  dans  un  travail  publié 
par  son  fils,  nous  a  révélé  touchant  les  causes  de  cette  affection. 

Dentition.  —  Duchenne,  qui  s'appuyait  sur  une  statistique  per- 
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sonnelle  de  52  cas,  a  prétendu  qu'une  seule  circcmslance  intervenait 
d'une  façon  inconfestable  dans  le  développement  de  la  paralysie  spi- 
nale infantile,  et  seulement  à  titre  de  cause  prédisposante,  c'est 
la  dentition.  En  efTet,  dans  les  32  observations  recueillies  par 
Duchenne,  37  fois  la  maladie  avait  débuté  entre  six  mois  et  deux 
ans, —  43  fois,  au  moment  où  perçaient  une  ou  plusieurs  dents  — 
sans  que,  d'ailleurs,  cette  poussée  des  dents  ait  été  accompa- 
gnée de  symptômes,  fébriles  ou  autres,  d'une  intensité  insolite. 
Heine  attribuait  également  aux  anomalies  de  la  dentition  un 
certain  rôle  dans  la  genèse  de  la  paralysie  spinale  infantile. 

Mais  en  quoi  consiste  au  juste  ce  rôle  ?  Voilà  ce  qu'on  n'a  pas 
expliqué  jusqu'ici.  D'ailleurs,  la  dentition  a  passé  dans  la  catégo- 
rie des  influences  éiiologiques  banales,  â  force  d'ôlrc  invoquée 
comme  cause  prédisposante  ou  occasionnelle  de  toutes  sortea  de 
maladies  du  premier  âge;  peut-être  n'y  a-t-il  pas  autre  chose 
qu'un  fait  de  coïncidence  fortuite,  dans  cette  fréquence  relative- 
ment plus  grande  du  développement  de  la  paralysie  spinale 
infantile  à  la  période  de  la  dentition. 

Origine  infectieuse.  —  On  pourrait  se  demander,  avec  jJus 
d'apparence  de  raison,  si  la  maladie  n'est  pas  d'origine  miasma- 
tique ou  virulente.  Celle  conception,  qui  peut  paraître  singulière, 
de  prime  abord,  ne  manque  pourtant  pas  d'un  côté  séduisant, 
pour  qui  considère  le  mode  de  début  de  la  paralysie  infantile. 
Ce  mode  de  début  offre  une  grande  analogie  avec  celui  de  beau- 
coup d'autres  afTections  dites  infectieuses,  avec  les  fièvres  énip- 
lives,  par  exemple  :  la  maladie  éclate  d'une  façon  brusque,  sans 
intervention  apparente  d'une  cause  occasionnelle;  très  souvent 
elle  débute  par  de  la  fièvre,  par  des  convulsions.  En  quelques 
heures,  en  quelques  jours  au  plus,  s'établit  une  paralysie  motrice 
qui,  d'emblée,  atteint  son  maximum  d'extension,  La  paralysie  esl 
telle,  qu'il  y  a  tout  lieu  de  la  rapporter  à  une  inflammation  aigiifl 
de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures.  Cette  inflammation 
évolue  avec  une  grande  acuité  ;  elle  laisse  presque  toujours  à  sa 
suite  des  lésions  irréparables,  c'est-û-dire  une  destruction,  sur 
une  étendue  plus  ou  moins  grande,  des  éléments  analomiques 
qui  composent  la  substance  grise  des  cornes  antérieures.  Après 
cette  phase  aiguS,  de  durée  relativement  courte,  la  symptomato- 
logie  de  l'afl'ection  n'est  plus  qu'un  reflet  des  conséquences 
qu'entraînent  les  lésionâ  spinales  dans  ce  qu'elles  ont  d'ïrrépa- 
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Irable.  La  preuve  en  est  que,  si  cetle  première  phase  aigiiç  évolue 
j  Bans  laisser  de  traces  ineffaçables  dans  la  moelle,  la  paralysie  se 
I  dissipe,  la  maladie  se  terraine  par  une  guérison  déflnilîve  et 
ï  complète  ;  nous  avons  va  qu'on  connaît  des  exemples  de  ce  mode 
I  de  terminaison. 

Voilà  bien  un  ensemble  de  caraclèrcs  cliniques  communs  aux 
l'Eaaladies  infectieuses  aiguSs.  aux  fièvres  éniplives  notamment. 
I  Seulement,  celte  conception  de  l'origine  miasmatique  de  la  para- 
■  lysie  spinale  infantile  n'est  pas  encore  sortie  du  domaine  des 
llypothèses  ;  attendons,  pour  l'accepter,  qu'elle  s'i^lablîsse  sur 
Ides  preuves  objecLives- 

Une  chose  est   certaine,  c'est  que    très  souvent  la  paralysie 

I  infantile  s'enchaîne  aune  maladie  infectieuse  préexislanle,  c'est 

'  que   souvent  elle    se   développe  dans  le   cours   d'une  rougeole, 

d'une  scarlatine,  d'une  fièvre  muqueuse  ou  peu  de  temps  après. 

Froid.  Traumatisme.  —  L'influence  du  froid  et  du  trauma- 
tisme, invoquée  dans  uu  certain  nombre  d'observations  est  très 
^discutable. 

Hérédité  morbide.  —  Tout  ce  que  je  puis  vous  dire,  à  part 
l,cela,  de  l'ètiologic  de  la  maladie,  n'a  qu'une  valeur  ni^galive,  sauf 
I  pour  ce  qui  concerne  l'hérédité  morbide. 

Jusque  dans  ces  derniers  temps,  il  était  couramment  admis 
I  que  l'hérédité  morbide  ne  joue  aucun  rûle  dans  le  développe- 
finent  de  la  paralysie  spinale  infantile. 

Duchenne  mentionne  explicitement  qu'il  n'a  jamais  rencontré 
:ette  maladie  chez  deu\  enfants  d'une  môme  famille. 

Erb  reproduit  cette  déclaration.  Il  ajoute  que,  cependant, 
I  Duchenne  fils  a  publié  une  observation  de  paralysie  infantile, 
I  relative  à  un  enfant  dont  le  père  présenta  plus  tard  les  symptômes 
lâu  tabès  dorsali3:que  Morîlz  Meyer  a  publié  deux  cas  de  para- 
lysie spinale  infantile  qui  concernaient  deux  frères  jumeaux;  enfin 
que  Hammond  relaie  avoir  observé  celle  maladie  chez,  deux  frères. 

Je  ferai  remarquer  à  mon  tour  que  Hammond  déclare,  au  sujet 
de  ces  deux  faits,  que  "  le  mai  avait  apparemment  été  causé  par 
I  la  nourrice  qui  avait  laissé  les  enfants  couchés  sur  le  sol  humide 
I  pendant  plus  d'une  heure  s. 

Je  ne  m'arrêterai  pas  il  discuter  la  valeur  de  cette  interpréta- 
Ltion.  J'ai  hfttc  de  vous  dire  que  les  recherches  assez  récontes  du 
■professeur  Charcot  ont  changé  du  tout  au  tout  les  opinions  qui 
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avaient  cours  sur  ce  point  d'étîologie.  Dans  la  thèse  d'agrégation 
de  mon  ami  et  collègue,  M.  J.  Déjerine  [Uhérédité  dans  les  mala- 
du  système  nerveux^  1886),  vous  trouverez  quatre  groupes  de  faits 
cliniques,  qui  montrent  qu'il  n'est  pas  absoliunent  rare  de  rencon- 
trer la  paralysie  spinale  infantile  chez  les  enfants  entachés  d'une 
tare  héréditaire.  A  ces  faits  sont  venus  s'en  ajouter  d'autres, 
plus  récents,  recueillis  dans  diflFérents  services  hospitaliers  par 
M.  Mathîeu-Sicaud,  qui  les  a  publiés  dans  sa  thèse  inaugurale 
[De  tétiologie  héréditaire  de  la  paralysie  spinale  infantile  aiguë 
Paris  1887).  Enfin,  un  médecin  allemand,  SeeligmuJler,  a  publié 
six  observations  de  paralysie  spinale  infantile  qui  concernaient 
deux  sœurs,  deux  frères,  un  frère  et  une  sœur. 

Maintenant  que  l'attention  des  médecins  a  été  attirée  sur  ce 
point,  il  est  à  prévoir,  si  j'en  juge  par  le  nombre  relativement 
considérable  de  faits  recueillis  dans  ces  derniers  temps,  que  Ton 
en  arrivera  à  reconnaître  à  l'hérédité  neuropathique  un  rôle  con- 
sidérable dans  l'étiologie  de  la  paralysie  spinale  aiguë  de  l'enfance. 

Age.  —  Pour  terminer  ce  qui  a  trait  à  Tétiologic  de  la  para- 
lysie spinale  infantile,  je  vais  vous  dire  quelques  mots  de  la  fré- 
quence relative  de  la  maladie  à  différents  âges. 

Duchenne  (de  Boulogne)  avait  fait  publier  par  son  fils  une 
statistique  comprenant  52  cas,  qui  se  répartissaient  ainsi,  quant  à 
l'âge  des  malades  : 

Douze  jours  après  la  naissance,  1  cas 

A  l'âge  de  un  mois,  1  — 

—  deux  mois,  2  — 

—  de  quatre  à  six  mois,  6  — 

—  de  six  mois  à  un  an,  6  — 

—  de  un  an  à  dix-huit  mois,  20  — 

—  de  dix-huit  mois  à  deux  ans,  ^^  — 

—  de  deux  ans  à  trois  ans,  5  — 

—  de  trois  ans  à  quatre  ans,  2  — 

—  de  sept  ans,  1  — 

—  de  dix  ans,  1  — 

La  statistique  de  Heine  concorde  avec  celle  de  Duchenne,  en 
ce  sens  que,  chez  la  très  grande  majorité  des  sujets,  la  paralysie 
infantile  à  éclaté  entre  six  et  dix-huit  mois.  C'est  là  une  notion 
qui  a  son  importance,  eu  égard  au  diagnostic. 
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M\HcnE.  —  Le  tableau  clinique  que  je  vous  ai  tracé  de  la  ma- 
Jadie  vous  a  déjà  suffisamment  renseignés  sur  sa  marche.  Cette 
marche,  vous  vous  le  rappelez,  se  décompose  eu  trois  phases  : 

Une  phase  paralytujue  ; 

Vne  phase  alrophigue.  qui  débute  environ  un  à  deux  septé- 
naires après  la  précédente  ; 

Une  phase  de  rrparation  partielle^  quelquefois  de  réparatiou 
complète,  ce  qui  est  extrêmement  rare.  En  dehors  de  ces  cas 
exceptionnels,  la  maladie  laisse  à  sa  suite  des  désordres  irrépa- 
rables. Son  évolution  proprement  dite  est  achevée.  Ce  n'est  plus 
à  un  malade  que  l'on  a  affaire,  c'est  à  un  infirme  et  qui  sera  tel 
jusqu'à  la  fin  de  ses  jours. 

Durée.  —  Vous  devez  comprendre,  d'après  cela,  qu'il  est  très 
difficile  d'assigner  û  la  maladie  une  durée  précise. 

TERMiNAison.  —  Quant  au>;  diff(.^rcnts  modes  de  terminaison, 
je  vous  ai  dit  qu'exceptionnellement  la  maladie  peut  se  termi- 
ner par  laguérison  complète;  Duchenne,  Volkmann,  Frey,  entre 
autres,  ont  cité  des  exemples  de  ce  mode  de  terminaison. 

Mais,  dans  le  plus  grand  nombre  des  cas,  la  paralysie  spinale 
laisse  à  sa  suite  des  diSormités  irréparables:  ceux  qiii  en  ont  été 
atteints  restent  plus  ou  moins  impotents.  A  cet  égard,  la  paraly- 

?  spinale  infantile  doit  donc  se  présenter  à  votre  esprit  comme 
une  affection  grave,  en  raison  de  ces  diflormités  irréparables  qui 
en  sont  presque  toujours  la  conséquence. 

A  un  autre  point  de  vue,  celui  de  la  léthaliLé,  le  pronostic  de 
la  maladie  est  au  contraire  relativement  bénin.  «  Je  ne  sache  pas 
écrivait  Duchenne,  dans  ta  dernière  édition  de  son  Traité  de 
f  électrimtion  localisée,  que  la  paralysie  atrophique  de  l'enfance 
(oit  terminée  une  seule  fois  par  la  mort.  Les  rares  autopsies 
que  l'on  en  connaît  ont  été  faites  chez  des  sujets  qui  avaient  suc- 
combé à  des  maladies  accidentelles  ou  à  une  époque  avancée  de 
I  la  vie.  n 

Erb,  dans  une  description  plus  récente  qu'il  a  donnée  de  la 
paralysie  spinale  infantile,  s'est  exprimé  de  la  même  façon  sur 
celte  question  du  pronostic  qitoad  vitam.  Je  ne  connais  pas,  pour 
ma  part,  de  fait  récent  qui  soit  de  nature  à  inflrracr  ces  opinions. 
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Symptomatologie. —  Tableau  général  de  la  maladie.  —  Période  prodromique.  — 
Période  d'étatou  de  paralysie.  —  Période  d'atrophie.  — Résultats  de  Texamen 
électrique.  —  Distribution  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  musculaire.  —  Etat 
de  la  peau  au  niveau  des  muscles  atrophiés.  —  Période  des  déformations  se- 
condaires. —  Symptômes  insolites. 

Etiologie.  —  Froid,  syphilis,  tabès. 

Marche.  —  Durée.  —  Pronostic. 


Symptomatologie.  —  Ces  mêmes  symptômes,  que  nous  avons 
étudiés  dans  la  précédente  leçon,  avec  leur  évolution  si  caracté- 
ristique, vous  les  retrouverez  dans  les  observations  sur  lesquelles 
Duchenne  (de  Boulogne),  a  édifié  sa  paralysie  spinale  aiguë  de 
Tadulte. 

Tableau  général  de  la  maladie,  —  Voici,  à  titre  d'exemple,  le 
résumé  de  Tobservation  LXIX  que  vous  trouverez  dans  le  Traité 
de  FElectrisation  localisée  de  Duchenne  : 

Une  demoiselle  âgée  de  vingt-deux  ans,  d  une  bonne  santé  anté- 
rieure, se  réveille  un  matin  avec  de  la  fièvre,  un  abattement  général, 
de  la  difficulté  à  se  mouvoir.  Une  heure  après,*  elle  est  prise  de 
douleurs  très  vives  le  long  de  la  colonne  vertébrale,  surtout  à  la 
région  du  cou.  Ces  douleurs  s'irradient  dans  les  membres  supé- 
rieurs et  s'accompagnent  de  fourmillements  dans  les  doigts  ;  en 
même  temps,  les  quatre  membres  sont  frappés  de  paralysie.  Au 
bout  de  quatre  jours,  la  fièvre  tombe,  mais  la  paralysie  persiste 
partout.  Ce  n*est  qu'au  bout  de  deux  mois  et  demi  que  les  mou- 
vements reparaissent  aux  membres  inférieurs,  surtout  ceux  de 
flexion  du  pied  sur  la  jambe  à  gauche.  Vers  le  troisième  mois, 
retour  d'une  partie  des  mouvements  aux  membres  supérieurs  ; 
à  ce  moment,  Tatrophie  était  déjà  très  prononcée  aux  bras  et  aux 
mains,  principalement  à  droite.  Lorsque,  six  mois  après  le  début 
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.  accidents,  celte  jeune  fille  fut  examinée  par  Diichenne.  voici 
quel  élaiL  son  état  : 

Aux  membres  inférieurs,  tous  les  muscles  avaient  recouvré 
leur  molilitê,  sauf  le  jambier  antérieur  droit  qui  était  atrophié,  et 
cette  atrophie  avait  entraîné  ù  sa  suite  un  commencement  de  pied- 
bot  équin. 

Aux  membres  supérieurs,  il  y  avait  une  paralysie  complète  avec 
atrophie  du  deltoïde,  du  sous-épineux,  des  fléchisseurs  de  l'avant- 
bras  sur  le  bras,  des  interosseux  et  des  muscles  de  l'éminence 
Uiénar  ;  à  droite,  dans  tous  ces  muscles,  l'excilabilité  faradique 
était  abolie.  A  gauche,  la  paralysie  s'était  localisée  dans  le  grand 
dentelé  et  dans  les  fléchisseurs  des  doigts. 

Pendant  toute  la  durée  de  la  maladie,  il  n'y  avait  eu  aucun 
trouble  de  la  sensibilité  [en  dehors  des  douleurs  signalées  plus 
haut),  ni  trouble  de  la  miction  et  de  la  défécaLion. 

Un  traitement  par  la  faradisation  localisée  produisit  une  amé- 
lioration assez  considérable  dans  certains  muscles  atrophiés. 

Vous  retrouvez,  en  somme,  dans  cette  maladie,  la  môme 
succession  d'étapes  que  nous  avons  déjà  signalée  &  propos  delà 
paralysie  infantile,  &  savoir  : 

Période  prodro inique .  —  Une  première  période  prodromique, 
caractérisée  par  de  la  fièvre  et  une  fièvre  quelquefois  très  violente, 
par  des  douleurs  dans  les  lombes  et  dans  les  membres,  par  des 
fourrai  11  emenl  s,  par  une  sensalinn  d'engourdissement  dans  les 
parties  que  va  envahir  la  paralysie,  par  de  la  céphalalgie,  de  la 
somnolence,  quelquefois  par  du  délire,  pardes  symptômes  gastri- 
ques, tels  que  des  vomissemenis. 

Cette  phase  prodromique  ne  dure  jamais  longtemps,  quelques 
heures,  deux  ou  trois  jours  au  plus. 

Période  d'état  oit  de  pamfysif.  —  Puis  survient  la  paralysie, 
une  paralysie  qui  frappe  d'emblée,  c'est-à-dire  en  quelques  heures, 
un  grand  nombre  de  muscles.  Ainsi,  dans  l'exemple  emprunté  à 
Duchenne,  que  je  viens  de  vous  citer,  les  quatre  membres  ont 
été  frappés  d'impuissance  motrice. 

Cette  paralysie  est  flasque,  sans  trace  de  contracture  dans  les 
muscles.  Quelquefois  elle  s'accompagne  d'un  peu  de  paralysie  de 
la  vessie.  En  thèse  générale,  on  note  l'absence  de  tout  autre 
trouble  fonctionnel;  la  sensibilité,  les  fonctions  des  sphincters, 
nutamment,  restent  intactes;  il  ne  se  forme  point  de  ces  troubles 
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Irophîqucs,  tels  que  des  ulcérations  au  siège,  qu'on  rencontre 
dans  d'autres  Torraes  de  myélites.  Tout  au  plus  existe-t-il,  dans 
les  membres  paralysés,  une  diminution  ou  la  disparition  des 
réflexes  tendineux,  mais  le  fait  n'est  paa  constant.  Par  contre, 
dès  celte  seconde  phase  de  paralysie,  l'excitabilité  électrique  dos 
muscles  paralysés  est  compromise. 

Comme  il  arrive  pour  la  paralysie  infantile,  la  paralysie  mo- 
trice, dans  les  cas  de  poliomyélite  antérieure  aigu?  de  l'adulto, 
est  curable  ;  à  titre  de  preuve,  je  vous  raenlionnerai  l'observation 
d'un  auteur  allemand.  Frey.  Soït  dit  en  passant,  je  réserve  une 
description  à.  part  à  une  forme  de  «  Paralysie  générale  spinale  à 
forme  rapide  et  curable  décrite  »  par  mes  collègues  Landouzy  et 
Déjerine. 

Dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguS  de  l'adulte,  la  guérison 
îi  la  phase  paralytique  est  assez  rare  ;  il  est  de  règle  qu'à  la 
période  de  paralysie  succède  une  période  d'atropliie  musculaire. 

Période  datropliie.  —  Au  bout  de  un  ou  deux  septénaires, 
quelquefois  plus  tôt,  un  certain  nombre  des  muscles  paralysés 
récupèrent  leurs  fonctions.  En  même  temps,  les  autres  sont 
envahis  par  une  atrophie  à  marche  rapide,  qui  atteint  en  peu  de 
temps  son  maximum  d'intensité  et  d'étendue.  Les  choses  se  pas- 
sent donc  absolument  comme  dans  les  cas  de  paralysie  spinale 
infantile.  Cette  analogie  de  symptômes  se  poursuit,  notamment 
pour  ce  qui  concerne  les  résultats  de  l'exploration  électrique  des 
muscles  paralysés  et  atrophiés. 

Résultats  de.  texamen  électrique.  —  Déjà  Duchenne  avait  cons- 
taté que  l'excitabilité  faradique  est  abolie  dans  les  muscles  privés 
de  mouvements  et  en  voie  d'atrophie,  dans  les  cas  de  paralysie 
spinale  aiguë  de  l'adulte. 

Après  Duchenne,  Salomon  et  Erb,  en  Allemagne,  se  sont  occupés 
d'étudier  d'une  façon  spéciale  l'état  de  l'excitabilité  et  de  la  cod- 
tractilité  électrique  dans  les  cas  de  poliomyélites  antérieures  aiguSs 
Salomon,  le  premier,  a  recomm  qu'on  observe  dans  cette  forme 
de  paralysie  spinale  l'ensemble  et  la  succession  des  modifi- 
cations de  i'excilabililé  et  de  la  contractilité  électrique  des  nerfs 
et  des  muscles,  connue  sous  le  nom  de  réaction  de  di'grnéres- 
cence  et  dont  l'étude  a  fuit  l'objet  d'une  leçon  spéciale,  vous 
vous  le  rappelez  sans  doute.  Erb  (dans  son  Traité  des  maladies 
de  la  moelle),  dit  que  chez  les  sujets  affectés  de  la  paralysie  spi- 
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nfantîle,  la  réaction  de  dégénérescence  se  présente,  à.  peu 
jidc  chose  près,  avec  les  mômes  caractères  que  dans  les  cas  de 
■paraljsies  traumatiques  graves,  caractères  que  je  ne  crois  pas 
SuperQu  de  vous  rappeler.  Voici  ce  que  l'on  observe  : 

Une  diminution  rapide  de  l'excilabitité  l'aradiquc  des  muscles 
frappés  d'atrophie,  et  des  nerfs  qui  les  aniraenl,  allant  jusqu'à 
l'abolition  complète:  abolition  dvfinilive.  lorsque  la  paralysie  et 
l'atrophie  musculaire  sont  irréparables.  En  cas  contraire,  l'exci- 
tabilité faradique  est  très  longue  à  réapparallre,  et,  comme 
Duchennc  l'avait  fort  bien  observé,  elle  ne  reparait  souvent  que 
■■lorsque  déjà  le  mouvement  est  rétabli  dans  les  muscles  momen- 
lanément  paralysés. 

Diminution  tout  aussi  rapide  de  l'excitabilité  galvanique  des 
nerfs  qui  se  rendent  aux  muscles  paralysés  :  au  contraire,  l'exci- 
labilité  galvanique  des  muscles  s'exagère  quelque  temps  après  le 
débutde  la  paralysie,  et  cette  exagération  persiste  pendant  deux  ou 
Irois  mois.  En  même  temps,  on  constate  les  modifications  qualita- 
tives qui  font  partie  intégrante  de  la  réaction  de  dégénérescence  :  les 
contractions  provoquées  par  le  courant  de  pile  sont  torpides.  léla- 
niformes  ;  la  contraction  provoquée  à  la  fermeture  du  courant  au 
pôle  positif  égale  ou  dépasse  en  intensité  les  contractions  pro- 
duites à  la  fermeture  au  pôle  négatif,  contrairement  à  ce  qui  a 
lieu  dans  les  circonstances  normales.  Ces  modifications  qualita- 
tives persistent  beaucoup  plus  longtemps  que  l'exagération  de  la 
contractilité  faradique  des  muscles.  Au  fur  et  à  mesure  des  pro- 
grès de  l'atrophie,  l'excitabilité  galvanique  va  en  diminuant  dans 
les  muscles  frappés  de  cet  amaigrissement  progressif.  Il  arrive 
un  moment  oiï  il  n'en  reste  plus  de  trace. 

Distribution  de  la  parali/sie  et  de  f atrophie  musculaire.  — 
Je  vous  ai  cité  plus  haut  une  observation  de  Duchenne,  où  la 
paralysie,  au  début,  atteignait  les  quatre  membres.  Cela  parait 
fttre  le  cas  habituel,  dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de 
l'adulte,  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dans  la  forme  infantile  ; 
cependant  les  exceptions  à  celte  règle  ne  manquent  pas.  Je 
vous  citerai,  par  exemple,  une  observation  de  Laveran  {Progrès 
médical,  1876,  n"  11),  relative  â  un  soldat  qui,  ayant  couché  sur 
le  solhiunide,  avait  contracté  la  maladie  dont  nous  nous  occupons 

K    présentement:  la  paralysie  intéressait  le  bras  droit  et  la  jambe 

H    gauche. 
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Dans  une  observation  de  Weisz  {Dissertation  inaugurale,  Bres- 
iau,  1873,  analysée  in  Cenlra/blatl  fUr  die  med.  Wissoisch.,  1876, 
n"  23,  p.  416),  la  paralysie  et  l'atrophie  restèrent  limitées  aux 
muscles  des  membres  supérieurs. 

Etat  de  la  peau  au  niveau  dex  muscles  atrophiés.  —  Comme 
dans  les  cas  de  paralysie  infantile,  on  a  noté  un  abaissement  de 
la  température  locale,  qui,  d'après  Hammond,  n'atteindrait 
jamais  la  valeur  qu'on  lui  trouve  dans  les  cas  de  paralysie  spi- 
nale de  l'enfance. 

On  n'a  pas  signalé  d'autres  troubles  cutanés. 

Période  des  déformations  secondaires.  —  Enfin,  toujours 
comme  dans  la  paralysie  spinale  infantile,  on  voit  se  produire  au 
décours  de  la  poliomyélite  antérieure  aigu6  de  l'adulte,  des  défor- 
mations dans  les  membres  atrophiés,  conséquences  de  la  para- 
lysie de  certains  muscles  et  des  contractions  excessives  des 
muscles  antagonistes. 

Je  ne  veux  pas  revenir  sur  le  mécanisme  de  ces  déformations  ; 
je  veux  seulement  vous  faire  remarquer,  à  l'exemple  d'Erb,  que  chez 
l'adulte,  ces  déformations  n'atteignent  jamais  une  intensité  aussi 
grande  que  chez  les  enfants,  pour  des  raisons  faciles  à  concevoir. 
A  l'âge  où  se  montre  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulle. 
la  croissance  des  membres  est  achevée.  11  ne  peut  donc  y  avoir 
raccourcissement  d'un  membre  par  arrêt  de  développement  ou 
de  croissance  d'un  os.  L'appareil  ligamenteux  oppose  une  résis- 
tance plus  grande  aux  contractions  intempestives  de  certains 
muscles.  Les  malades  se  préoccupent  davantage  des  dilTormités 
naissantes,  et  réclament  l'intervention  de  l'art,  en  temps  utile. 
Je  crois  inutile  d'insister  davantage  sur  cette  question. 

Sijmpt'imps  imoUtes.  —  Pour  en  finir  avec  ce  qui  a  trait  à  la 
poliomyélite  antérieure  uiguë  de  l'adulte,  il  me  reste  à  vous  dire 
que,  dans  uu  certain  nombre  d'observations  publiées  sous  ce 
titre,  figurent  des  symptômes  insolites  tt  côté  des  caractères' clas- 
siques que  je  viens  de  vous  indiquer. 

Or,  les  faits  de  ce  genre  m'inspirent  beaucoup  de  mé6ance, 
quant  à  la  validité  du  diagnostic.  J'insisterai  tout  à  l'heure,  à  pro- 
pos du  diagnostic,  sur  les  dilïïcultés  qu'on  éprouve  souvent,  du 
vivant  des  malades,  à  distinguer  l'une  de  l'autre  la  poliomyélite 
antérieure  aiguS  de  l'adulte,  la  paralysie  ascendante  lûgui  de 
Landry  et  certaiue  forme  de  polynévrite  aiguë.  Donc,  quand  un 
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'ous  donnera  pour  un  fxomple  de  poliomyélite  antérieure  aigug 
le  l'adulte  une  observation  où,  à  cAlé  de  la  paralysie  et  de  l'alro- 
;Aie  musculaire  à  évolution  rapide,  vous  trouverez  notés  des 
roubles  saillants  et  persistant^  de  la  motilité  ou  des  l'onctions 
jénîlo-urinaires,  des  troubles  Iropbîques,  etc.,  vous  conclurez 
kimplement  à  une  erreur  de  diagnostic.  C'est  la  conclusion  que 
n'a  suggérée,  entre  autres,  la  lecture  du  résumé  d'une  observation 
ie  M.  Carie,  de  Copenhague.  Le  sujet  de  cette  observation  pré- 
senta, indépendamment  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie,  du  délire 
pocturne,  des  fourmillements,  une  sensation  de  constriction  et  de 
pesanteur  dans  les  bras;  plus  tard,  une  certaine  gène  de  la 
parole,  des  douleurs  spontanées  dans  la  nuque;  plus  lard  encore, 
e  vaste  ulcération  au  siège,  qui  s'étendit  jusqu'aux  cuisses  et  au 
scrotum,  unherpes  zoster,àdisposition  symétrique,  despbénomènea 
ie  pareatbésie,  de  la  contracture  aux  membres  supérieurs,  aux  pieds. 
ïe  vous  le  répète,  toutes  ces  manifestations  sont  étrangères  à  la 
Bymptomatologie  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte, 
Otâ  se  réduit  aux  cléments  que  je  vous  ai  indiqués  plus  haut. 

EîioijJGrE.  —  Co  que  nous  savons  de  l'étiologie  de  la  poliomyé  - 
Ute  antérieure  aiguë  de  l'adulte  se  réduit  k  fort  peu  de  chose. 

Chez  un  certain  nombre  de  malades,  on  a  incriminé  l'influence 
du  froid  humide,  étiologie  banale. 

Chez  deux  ou  trois,  ou  avait  noté  la  syphilis  parmi  les  anté- 
cédents pathologiques,  mais  l'emploi  de  la  médication  spécifique 
a'a  pas  donné  des  résultats  bien  brillants. 

Enfin,  à  titre  de  curiosité,  je  mentionnerai  une  observation  que 
J'ai  publiée,  en  collaboration  avec  M.  Oulmont  : 

Les  symptômes  d'une  poliomyélite  antérieure  aiguë  se  sont 
développés  chez  un  sujet  qui  présentait  depuis  quelque  temps 
,  les  symptômes  du  tabès.  Celte  seconde  maladie  s'est  en 
^elque  sorte  dissipée  devant  l'invasion  de  la  poliomyélite. 

Dans  un  cas,  j'ai  vu  une  paralysie  spinale  aiguë  se  développer 
'thez  un  étudiant  qui,  à  la  suite  de  copieuses  libations,  avait 
louché  dans  la  neige. L'influence  du  froid  aétéégalementsignalée 
dans  des  observations  publiées  par  M.  Féré  et  par  M.  Laveran. 
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la  maladie,  dit  assez  que  celle- 


La  qualiûcalion  d'aiguë,  donnée  Â 
;i  suit  une  marche  rapide  ;  je  voua 
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ai  indiqué  à  l'instant  les  étapes  successives  par  lesquelles  elle  passe. 
J'ajoute  que  la  durée  de  la  phase  aiguë  est  limitée  à  quelques 
semaines,  deux  mois,  trois  mois,  au  plus.  Au  sortir  de  cette  phase 
aiguë,  les  malades  peuvent  guérir  complètement.  D'après  les 
observations  connues,  ce  mode  de  terminaison  paraît  être  le  plus 
fréquent  (Erb). 

D'autres  fois,  la  maladie  proprement  dite,  ou,  si  vous  voulez,  le 
processus  spinal  dont  elle  est  l'expression,  ayant  terminé  son  évo- 
lution sans  se  résoudre,  il  reste  des  traces  plus  ou  moins  irré- 
parables, comme  dans  les  cas  de  paralysie  infantile,  sous  forme 
de  paralysies  et  d'atrophies,  qui  entraînent  des  déformations  secon- 
daires. 

On  ne  connaît  jusqu'ici  qu'im  très  petit  nombre  de  cas  où  la 
maladie  s'est  terminée  par  la  mort  à  une  époque  peu  éloignée  du 
début.  Encore  la  terminaison  fatale  a-t-elle  été  causée,  dans  quel- 
ques-uns de  ces  cas,  par  une  maladie  intercurrente  :  pneumonie, 
fièvre  typhoïde. 

Quand  la  mort  est  la  conséquence  directe  de  la  paralysie  spi- 
nale antérieure  aiguë,  elle  est  due  à  la  gêne  respiratoire  résultant 
de  l'extension  de  la  paralysie  au  diaphragme. 

Je  vais  maintenant  vous  exposer,  dans  des  chapitres  communs, 
ce  qu'il  me  reste  à  vous  dire  du  diagnostic  et  de  l'anatomie  patho- 
logique de  la  paralysie  spinale  infantile  et  de  la  paralysie  spinale 
antérieure  aiguë  de  l'adulte. 


XXIII 

POLIOMYÉLITES  ANTÉRIEURES 

(Suite) 

PARALYSIE  SPINALE  LSPANTILK  ET  PARALYSIE   AIOI'Ë    DE    L*ADULTE 

DIAGNOSTIC  :  —  Diaj^nostic  de  la  paralysie  spinale  infantile.  FJémentsdu  diagnos- 
tic. —  Diagnostic  avec  les  paralysies  obstétricales;  avec  la  pseudo-paralysie 
syphilitique;  avec  l'atrophie  musculaire  progressive  de  l'enfance;  avec 
rhémiplégie  spasmodique  ;  avec  la  sclérose  du  cerveau. 

Diagnostic  de  la  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte.  —  Eléments  du  diagnostic. 
—  Diagnostic  avec  la  paralysie  ascendante  aiguë  de  Landry  ;  avec  la  poly- 
névrite ;  avec  l'hématomyélite  ;  avec  les  myélites  par  compression  ;  avec 
la  paralysie  spinale  spastique  ;  avec  l'atrophie  musculaire  progressive. 


Diagnostic.  —  Le  diagnostic  de  la  poliomyélite  antérieure 
aiguë  offre  plus  de  difficultés  lorsque  la  maladie  se  présente  chez 
un  adulte  que  lorsqu'elle  se  rencontre  chez  un  enfant.  Je  crois 
donc  devoir  distinguer  ces  deux  cas,  distinction  qui  est  absolu- 
ment conforme  aux  exigences  de  la  clinique.  Je  vais  m' occuper 
d'abord  du  diagnostic  de  la  paralysie  spinale,  infantile. 

Les  principaux  points  qui  doivent  guider  le  médecin  pour  faire 
ce  diagnostic  ont  été  très  bien  spécifiés  par  Duchenne  ;  je  vous 
les  ai  déjà  indiqués  dans  la  définition  que  je  vous  ai  donnée  de  la 
paralysie  spinale  infantile. 

Duchenne  insistait  d'abord  sur  les  trois  éléments  suivants  : 

1®  Début  subit  de  la  paralysie,  en  général  avec  fièvre  ou  quel- 
quefois sans  fièvre,  avec  convulsions  ou  sans  convulsions  ; 

2**  Paralysie  complète  et  en  masse,  au  début,  allant  en  dimi- 
nuant et  se  localisant  ensuite  dans  un  plus  ou  moins  grand 
nombre  de  muscles  ; 

3*  Contractilité  électrique  affaiblie,  dès  la  première  période, 
dans  les  muscles  paralysés  ;  affaiblissement  en  raison  directe  du 
degré  de  la  lésion  de  leur  innervation  ;  retour,  après  un  certain 
temps  (après  la  période  paralytique),  de  cette  contractilité  élec- 

VALADIES  DU  SYSTÈMB  NERVEUX  18 


37t  i-RçoNs  srn  i.Ks  jrAi,AniF.s  nr  sïrtiîmk  sKnvr.rx 

trique  dans  les  muscles  ou  portions  de  muscles  dont  le  lîrisu  n'a 
pas  été  altéré. 

Tout  cela  est  parraiteraent  pvact,  cl  à  propos  de  cet  autre  élé- 
ment du  diagnostic,  signalé  par  Duchenne  en  ces  termes  : 
«  Lésion  spinale  primitive,  démontrée  par  l'analogie  des  symp- 
tômes »,  j'ajouterai  qu'à  la  période  d'étal  de  la  paralysie  spinale 
inCanlile,  on  constate,  à  l'exploration  électrique  des  muscles  en- 
vahis par  l'atrophie,  les  signes  de  la  réaction  de  dégénérescence, 
ce  qui  n'a  pas  lieu  dans  les  formes  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive, qu'on  observe  communément  chez  les  enfants,  et  qui, 
autant  qu'on  peut  eu  juger  d'après  l'état  actuel  de  nos  connais- 
sances, sont  toutes  des  atrophies  d'origine  myopatlùque. 

En  somme,  à  la  période  d'état  de  la  paralysie  spinale  infantile, 
le  diagnostic  de  la  maladie  est  très  facile  à  établir,  d'après  les 
caractères  énoncés  ci-dessus  : 

Maladie  aiguë,  qui  n'affecte  pas  la  sphère  cérébrale,  qui  débute 
par  une  paralysie  motrice,  qui  est  diffuse  d'emblée,  qui  se  con- 
tinue par  une  atroplùe  musculaire  Â  distribution  également  diffuse; 
paralysie  et  atrophie  portant  l'empreinte  de  troubles  d'origine 
spinale,  de  troubles  symplumatiques  d'une  lésion  limitée  au  sj'S- 
tème  antérieur  de  l'ave  gris,  étant  donnée  l'absence  de  troubles 
de  la  sensibilité,  de  troubles  tropbiques  du  coté  de  la  peau,  de 
troubles  des  fondions  génito-urinaires,  de  contractures. 

Je  dis  qu'aucune  autre  maladie  de  l'enfance  ne  réalise  cel 
ensemble  de  caractères.  Tout  au  plus  peut-on  éprouver  certaine 
difflcuUé  à  distinguer,  à  première  vue,  une  paralysie  ubslétricale 
du  membre  supérieur,  d'une  paralysie  de  ce  même  membre, 
consécutive  à  une  paralysie  infantile.  Mais  les  commémorallEi 
permettront  toujours  de  trancher  cette  question  de  diagnostic. 
Les  paralysies  obstétricales  datent  de  la  naissance,  elles  recon- 
naissent toujours  pour  cause  im  accouchement  laborieux  ;  elles 
intéressent  toujours  les  mêmes  muscles:  deltoïde,  sous-épiaeui, 
biceps  et  brachial  antérieur  (sauf  le  cas  d'une  complication  t«lle 
que  lu<calion  ou  fracture)  ;  elles  s'accompagnent  parfois  d'uus 
paralysie  de  la  septième  paire,  du  même  côté  ;  enlin  elles  soûl 
parfaitement  curables,  quand  on  les  traite  à  temps,  au  mojeu  de 
l'électricité;  autant  de  caractères  qui  fout  défaut  dans  les  cas  de 
paralysie  infantile. 

Lue  fois  que  la  paralysie  infantile  a  ti^rmiiié   son  évulutiua 
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aiguë,  une  fois  que  la  paralysie  et  Tatrophie  se  sont  cantonnées 
dans  les  portions  de  tissu  musculaire  dont  raltération  est  désor- 
mais irréparable,  le  diagnostic  peut  encore  être  fait  avec  un  assez 
grand  degré  de  certitude,  lorsque  l'on  peut  se  renseigner  d'une 
façon  exacte  sur  les  commémoratifs.  à  une  époque  qui  n'est  pas 
trop  éloignée  de  l'origine  de  la  maladie  :  l'acuité  des  accidents, 
au  début,  Textension  rapide  de  Tatrophie  à  un  plus  ou  moins 
grand  nombre  de  muscles,  à  tous  ceux  qui  sont  restés  atrophiés 
sur  place,  d'une  atrophie  qui  ne  manifeste  aucune  tendance 
à  l'extension  progressive,  Tabolition  de  la  contractilité  fara- 
dique  des  muscles  atrophiés,  la  possibilité  de  constater  la  réaction 
de  dégénérescence  à  l'exploration  d'un  certain  nombre  de  muscles, 
sont  autant  de  caractères  qui  ne  permettent  pas  de  confondre  la 
paralysie  spinale  infantile  avec  l'atrophie  musculaire  progressive 
de  renfance.  Cette  dernière,  ne  l'oubliez  pas,  appartient  toujours 
aux  formes  familiales  d'atrophie  musculaire,  qui  sont  des  myopa- 
thies dans  le  sens  strict  du  mot.^ 

Incidemment,  je  vous  signale  la  nécessité  de  toujours  recher- 
cher les  stigmates  de  la  syphilis,  notamment  les  lésions  osseuses 
de  la  syphilis,  chez  tout  enfant  qu'on  vous  présentera,  affecté 
d'une  paralysie  qui,  à  première  vue,  affecte  les  allures  de  la 
paralysie  spinale  infantile.  Parrot,  Troisier,  Millard  ont  publié 
des  exemples  de  pseudo-paralysies  infantiles,  d'origine  syphili- 
tique. Chez  le  petit  malade  de  Millard,  qui  avait  été  vu  en  con- 
sultation avec  M.  Roger,  on  avait  cru  d'abord  à  une  paralysie 
spinale  infantile  commune;  une  fois  la  véritable  nature  de  la 
paralysie  connue,  le  traitement  sj)écifiquo  amena  la  î^uérison. 
Dans  ces  cas  de  pseudo-paralysie  syphilitique,  il  n'y  a  pas  de 
fièvre  au  début,  il  n'y  a  jamais  de  convulsions;  quelquefois,  on 
découvre  des  syphilides  cutanées,  surtout  des  altérations  osseuses 
qui  entraînent  le  décollement  du  cartilage  épiphysaire  d'un  os 
long,  de  l'extrémité  supérieure  de  rhuinérus,  par  exemple. 

Les  choses  ne  se  présentent  pas  d'une  façon  aussi  simple 
lorsqu'on  se  trouve  en  présence  des  résidus  d'une  paralysie  spi- 
nale infantile  dont  le  début  remonte  à  une  époque  déjà  lointaine. 
Sans  doute,  il  est  des  cas  où  le  diagnostic  s'impose.  C'est  lors- 
qu'on est  à  môme  de  recueillir  des  renseignements  anamnétiques 
très  exacts,  c'est  lorsqu'on  apprend  que  d'emblée  la  maladie,  «i 
sa  période  d'acuité,  a  produit  les  ravages  considérables  dont  un 
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constate  les  Iraces.   ravages  ayant  consisté  dans  l'atropliîe  en 
masse  des  muscles  de  tout  un  segment  de  membre,  avec  arrêt 
de  développement  des  os  sous-jacents  et  des  jointures,  troubles 
^IropbJques  des  téguments  superficiels  (lividité,  amincissement  et 
■.abaissement  de  température  de  la  peau).  Lorsque  les  choses  se 
f  sont  passées  comme  je  viens  de  vous  dire,  lorsque  l'amaigrisse- 
ment des  muscles    est    resté    en    l'état,  pendant  des   années, 
entraînant  â  sa  suite  des  déformations  qui  siègent  au  voisinage 
des  foyers  d'atrophie  musculaire,  mais  sans  manifester  aucune 
tendance  à  l'extension,  je  dis  qu'en  pareilles  circonstances  vous 
pouvez,  sans  risque  d'erreur,  porter  le  diagnostic  de  paralysie 
spinale  infantile  de  vieille  date. 

Autre  chose  est  quand  l'atrophie  musculaire  est  disséminée  par 

foyers  qui  n'intéressent  qu'une  étendue  de  muscles  assez  restreinte, 

lorsque  les  déformations  secondaires  sont  peu  accusées,  ainsi 

que  les    troubles  fonctionnels,  lorsque  l'atrophie  intéresse  les 

muscles  qui  sont,  de  prédilection,  envahis  par  l'atrophie  musculûre 

I  progressive,  lorsqu'enfin  l'entourage  du  malade  est  dans  l'irapos- 

rfïbilité  de  vous  dire  comment  les  choses  se  sont  passées  au  début, 

h'Comment  l'alrophie  musculaire  a  évolué  dans  le  cours  des  années 

tsrécédentes.  Eu  pareilles  circonstances  il  peut  y  avoir  difficulté 

béelle  à  décider  si  on  a  atfairc  aux.  résidus  d'une  paralysie  spinale 

F  infantile  plus  ou  moins  ancienne,  ou  k  une  atrophie  musculaire 

myopathîque  en  voie  d'évolution. 

Deux  circonstances  peuvent  contribuer  à  accroître  la  difficulté  : 
c'est  d'abord  lu  notion,  de  connaissance  récente,  que  dans  l'une 
et  l'autre  maladie,  dans  la  paralysie  spinale  infantile  et  dans 
l'atrophie  musculaire  progressive  de  l'enfance,  l'hérédité  patholo- 
gique joue  un  rôle  considérable  ;  c'est  ensuite  cette  autre  notioo 
établie,  sur  des  faits  que  je  vous  ai  cités,  comme  quoi  l'atrophie 
musculaire  progressive  peut  en  quelque  sorte  se  grefler  sur  les 
résidus  d'une  paralysie  spinale  antécédente. 

Pour  trancher  la  difficulté,  il  faut  rechercher  les  signes  et  les 
symptômes  qui  appartiennent  en  propre  aux  formes  myopathiques 
de  Tatrophie  musculaire  progressive,  telle  qu'elle  se  présente 
chez  les  enfants  ;  caractère  familial  de  la  maladie,  pseudo-hyper- 
trophie et  hypertrophie  musculaire  vraie,  disposition  symétrique 
de  l'atrophie,  envahissement  fréquent  des  muscles  de  la  face,  etc. 
Il  faut  surtout  procéder  à  des  explorations  méthodiques  et  succès- 
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sives  des  muscles  non  encore  atrophiés,  pour  dépister  l'extension 
éventuelle  de  Tatrophie,  qu'au  premier  abord,  et  en  s'en  tenant 
aux  renseignements  insuffisants  fournis  par  la  famille,  on  pour- 
rait croire  immobilisée  sur  place  depuis  des  années.  La  difflculté 
que  je  vous  signale,  pour  être  rare,  n'en  est  que  plus  réelle. 

Je  vous -citerai,  à  titre  d'exemple,  un  fait  récent  que  j'ai  eu 
occasion  d'observer  dans  le  service  de  Charcol,  à  la  Salpètrière  : 
paralysie  spinale  infantile  compliquée  plus  tard  de  lipomatose  des 
membres  inférieurs  paralysés.  Dans  un  cas  pareil,  l'examen  le 
plus  attentif  est  nécessaire,  pour  éviter  une  erreur  de  diagnoslir. 

Je  ne  m'appesantirai  pas  sur  le  diagnostic  différentiel  de  la 
paralysie  spinale  infantile  avec  l'hémiplégie  spinale  spasmodique. 
Dans  cette  dernière,  les  convulsions  du  débul  sont  limitées  à  un 
Coté  du  corps;  la  paralysie  affecte  toujours  la  disposition  hémi- 
plégique, elle  s'accompagne  de  contraclure,  d'exagération  des 
réflexes  tendineux,  tous  caractères  qui  font  défaut  dans  les  cas 
de  paralysie  infantile,  sauf  la  disposition  hémiplégique,  qui  est 
exceptionnelle. 

L'état  cérébral  des  petits  malades,  la  distribution  de  la  paralysie 
et  des  troubles  trophiques,  l'existence  de  la  contracture  permet- 
tront toujours  de  distinguer  de  la  paralysie  infantile  l'arrêt  de 
développement  des  membres  qu'on  constate  dans  les  cas  de 
sclérose  du  cerveau. 

Je  passe  au  diagnostic  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de 
l'adulte.  En  consultant  vos  traités  classiques,  vous  lirez  que  le 
diagnostic  de  cette  maladie,  à  sa  période  d'acuité,  est  facile,  lorsque 
la  symptomatologie  se  présente  dans  toute  sa  pureté  :  Début  subit. 
avec  fièvre.  Paralysie  envahissant  d'emblée  une  grande  étendue  de 
muscles.  Retour  de  la motilité  dans  un  certain  nombre  démuselés. 
atrophie  dans  ceux  où  persiste  laparahsie,  avec  abolition  de  l'ex^M- 
tabiUté  faradique;  intégrité  de  la  sensibilité  et  des  fonctions  de  h» 
vessie  et  du  rectum.  Tout  cela,  messieurs,  est  très  simple  sur  le 
papier. 

Mais  tout  à  l'heure,  à  propos  de  rimatomie  pathologique,  j'au- 
rai à  insister  sur  un  point  que  je  vous  ai  déjà  signalé  :  il  s'agit 
des  relations  étroites  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de 
l'adulte  avec  :  l**  la  maladie  appelée  paralysie  ascendante  aiguë 
de  Landry,  et  2"  certaines  formes  de  polynévrites  dont  j'aunii  à 
vous  parler  avec  détails  dans  une  prochaine  leçon. 
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Je  VOUS  montrerai  alors,  que  les  trois  affections  que  je  viens  de 
vous  nommer,  lorsqu'elles  se  présentent  dans  leur  forme  pure, 
je  devrais  dire  idéale,  se  distinguent  entre  elles  par  des  carac- 
tères bien  tranchés. 

Malheureusement,  au  lit  du  malade,  ces  formes  pures  sont  rare- 
ment réalisées,  je  vous  le  prouverai  prochainement,  de  sorte  que, 
en  diagnostiquant,  d'après  les  caractères  que  je  vous  ai  énonces 
plus  haut,  un  cas  de  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte, 
on  court  toujours  le  risque,  lorsque  le  sujet  vient  à  mourir,  de 
reconnaître  qu'il  y  a  erreur,  que  la  substance  grise  des  cornes 
antérieures  ne  présente  pas  d'altérations  bien  nettes,  qu'il  en  est 
de  même  des  nerfs  péripliéri([ues,  bref  qu'il  s'agissait  d'un  cas 
de  paralysie  ascendante  aiguë  de  Landry.  Ou  l)ien  il  peut  arri- 
ver que  le  système  nerveux  périphérique  soit  le  siège  d'al- 
térations diffuses,  preuve  que  la  prétendue  poliomyélite  anté- 
rieure aiguë  n'était  qu'une  polynévrite.  Voire  que  ces  altérations 
du  système  nerveux  périphérique  peuvent  coexister  avec  des 
altérations  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  ;  voire 
que  la  maladie  a  pu  évoluer  sous  les  traits  cliniques  de  la  para- 
lysie de  Landry,  sans  atrophie  musculaire,  alors  qu'à  l'autopsie 
on  trouve  les  altérations  de  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures. Or,  on  admet  que  ces  altérations  font  défaut  dans  la 
maladie  de  Landry  et  sont  le  propre  de  la  poliomyélite  antérieure 
aiguë.  Qu'on  ne  m'accuse  pas  de  chercher  des  difficultés  là  où 
il  n'y  en  a  pas.  Je  parle  d'après  les  faits,  et  les  faits  sont  tels 
qu'on  a  pu  soutenir  (Eichhorst,  Leyden)  cette  thèse  que  la  para- 
lysie spinale  antérieure  aiguë  de  Duchennc,  la  paralysie  ascen- 
dante aiguë  de  Landry  et  la  forme  atropliique  de  la  polynévrite 
(celle  dont  je  vous  entretiendrai  dans  une  prochaine  leçoh)  ne 
constituent  pas  des  maladies  distinctes,  qu'elles  se  fondent  l'une 
dans  l'autre. 

Ce  n'est  pas  ici  le  moment  de  discuter  cette  thèse.  Je  me  borne 
simplement  à  conclure  de  ce  que  je  viens  de  vous  dire,  qu'en 
présence  d'un  malade  adultr,  réalisant  les  symptômes  de  la  polio- 
myélite antérieure  aiguë,  il  faut  toujours  être  très  réservé  sur 
la  question  de  diiignostic,  laisser  la  porte  ouverte  à  l'éventualité 
d'une  simple  polynévrite. 

Ne  perdez  pas  de  vue,  messieurs,  que  je  n'ai  en  vue  ici  que 
la  maladie  à  sa  phase  aiguë.  A  cette  phase,  deux  autres  maladies 
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la  moellf  jicuvenl  ôlre  A  la  ripiicur  confondues  avi?c  la  polio- 
myélite anlérieure  aigu6  de  l'adulte  : 

1  Dans  rhéraalomyélie  —  hi^morrhagie  dans  la  substance  grise 
1  raoelJe  — il  se  produit  également,  d'hahiliiLlo,  une  paraly- 
B  tnotrice  A  marche  rapide,  avec  atrophie  musculaire  consécu- 
î  et  réaction  de  dégénérescence.  Vous  devez  facilement  com- 
prendre, que  si  l'hémorrhagie  se  fait  surtout  dans  la  substance 
grise  des  colonnes  antérieures,  les  symptômes  offriront  la  plus 
grande  analogie  avec  ceux  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  ; 
on  a  indiqué  comme  principal  caractère  différentiel  :  la  soudai^ 
tietf'  des  accidents,  cl  l'abxfncp  dn  fièvre  dans  les  cas  d'hémato- 
myélie.  Mais  celte  parfaite  analogie  de  symptômes  entre  les  deux 
affections  est  bien  rare.  D'habitude  l'hématomyélie  s'accompagne 
de  troultles  de  la  sensibilité,  de  paralysie  des  sphincters,  de 
li'oubles  tropbiques  sous  forme  d'escliares  au  siège,  etc.,  par 
la  raison  bien  simple  que  l'hémorrhagie  désorganise  presque  tou- 
jours des  portions  de  la  substance  grise  du  névraxe  autres  que 
r Belle  des  colonnes  antérieures. 
Dans  la  myélite  aiguë  centrale,  dans  la  syringomyélie,  les  choses 
passent  de  même,  sans  compter  qu'ici  il  est  fréquent  de 
roir  manquer  l'atrophie  musculaire.  Je  consacrerai  d'ailleurs 
ine  leçon  spéciale  à  l'étude  de  cette  variété  de  myéhte  consi- 
Éérée  dans  ses  rapporls  avec  l'alrophie  musculaire. 

Quant  aux  autres  affections  des  centres  nerveux,  au  sujet  des- 
([uelles  on  a  cru  devoir  soulever  la  question  de  diagnostic  diffé- 
rentiel avec  la  poliomyélite  anlérieure  aiguë  de  l'adulte,  je  ne 
ferai  que  vous  les  signaler,  car  une  confusion  entre  ces  maladies 
L't  celle  dont  nous  nous  occupons  me  parait  inexcusable  de  la 
_{iart  d'un  médecin  instruit  ;  ce  sont  :  la  myélite  par  compression, 
die  qu'on  l'observe,  par  exemple,  dans  les  cas  de  mal  de  Pott, 
\  paralysie  spinale  spastique  ou  tabès  spasmodique,  les  para- 
^ies  puerpérales  et  la  paralysie  hystérique. 
Voilà  pour  le  diagnostic  différentiel  de  la  poliomyélite  antérieure 
[Uë  considérée  à  sa  période  d'état. 
Plus  tard,  quand  la  maladie  a  parcouru  sa  phase  d'acuité,  lors- 
ti'elle  s'est  en  quelque  sorte  éteinte,  pour  ne  laisser  subsister 
pe  tes  traces  du  processus  spinal,  à  une  période  un  peu  éloignée 
u  début,  vous  serez  exposés  â  vous  hciirlcr  au\  mêmes  difQcul- 
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tés  de  diagnostic  que  celles  que  je  vous  ai  déjà  signalées  à  pro- 
pos de  la  paralysie  spinale  infantile.  Vous  vous  trouvez  en  pré- 
sence d'un  malade  atteint  depuis  plus  ou  moins  longtemps  d*une 
paralysie  et  d'une  atrophie  d'un  certain  nombre  de  muscles,  avec 
déformations  secondaires.  La  question  est  de  savoir  s'il  s'agit  là 
des  résidus  d'une  poliomyélite  antérieure  aiguô  antécédente,  ou 
d'une  atrophie  musculaire  progressive  en  voie  d'évolution.  Pour 
trancher  la  difficulté,  vous  vous  appuierez  sur  les  mêmes  consi- 
dérations que  celles  que  je  vous  ai  développées  tout  à  l'heure,  à 
propos  de  la  paralysie  spinale  infantile. 


XXIV 

POLIOMYÉLITES  ANTÉRIEURES 

(Suile) 

PARALYSIE   SPINALE   INKASTII-E    ET  PARALYSIE  SPLNALE  AI(iUE    DE    LADLLTH  (suite). 

AxATOMiE  PATHOLOGIQUE.  —  Hîslorique  :  Première  phase.  —  Deuxième  phase  : 
observations  de  Gornil,  de  Prévost  et  Yulpian,  de  Clarke,  de  Charcolet  JolTroy, 
de  JolTroy  et  Parrot,  de  Roger  et  Damaschino,  de  Damaschino  et  Archara- 
bault,  de  Schultze,  de  Demme,  de  Leyden,  de  Turner,  de  Taylor,  do  SchuUze, 
de  Rurapf,  de  Duplaix,  de  Sahli,  de  Stadelmann,  de  Monty,  de  Ballet  et  Dutil. 

Troisième  phase  :  observations  de  Gombault,  d'Eisenlohr,  d'Immermann,  de 
SchuUze  et  Schultz,  de  Putnam. 

COSCLI'SIOS. 


A?iATOMiE  PATHOLOGIQUE.  —  Je  cFois  avoir  montré  que  la  paralysie 
spinale  infantile  et  la  paralysie  spinale  aù/iië  de  Vadulio  ne 
sont  que  deux  modalités  d'une  seule  el  même  affection,  la  polio- 
myélite antérieure  aiguës  la  téphro-myélite  antérieure^  de  Charcot, 
modalités  qui  ne  diffèrent  que  par  Tâge  de  la  vie  auquel  remonte 
leur  début. 

Il  me  reste  à  vous  exposer  les  preuves  sur  lesquelles  on  s'ap- 
puie pour  affirmer  que  leurs  symptômes  sont,  dans  les  deux  cas, 
sous  la  dépendance  d'une  lésion  de  môme  nature  et  de  môme 
siège.  Ainsi  vous  serez  mis  à  môme  de  juger  la  valeur  de  la 
doctrine  qui  nous  montre,  dans  la  paralysie  spinale  infantile  et 
dans  la  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte,  une  seule  et  môme 
maladie,  une  myélite  limitée  a  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle. 

Voyons  comment  cette  doctrine  est  née  et  comment  elle  a  pris 
corps. 

Je  distinguerai  trois  phases  dans  l'histoire  de  l'anatomie 
pathologique  de  la  paralysie  spinale  infantile  et  de  la  paralysie 
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Spinale  aig^ë  de  l'adulte   considérées  comme  des   expressions 
similaires  de  la  même  maladie. 

A.  —  Dans  une  première  phase,  Duchenne  (de  Boulogne),  en 
France,  Heine  en  Allemagne,  se  basant  sur  des  considérations 
diverses,  affirment  en  quelque  sorte  par  voie  (Fmduction,  k 
déËiut  de  preuves  e\istantes,  que  la  paralysie  spinale  infantile 
devait  Être  en  rapport  avec  une  lésion  de  la  moelle. 

Voici  comment  raisonnait  Duchenne  :  «  Dans  presque  toutes 
les  lésions  traumatiques  de  la  moelle  ou  des  enveloppes  qu'il 
m'avait  été  donné  d'observer  chez  l'adulte,  les  désordres  nuiscu- 
laires  symptomatiques  de  la  lésion  médullaire  étaient  exactement 
les  mêmes  que  ceux  qu'on  observe  dans  les  paralysies  atrophiques 
de  l'enfance.  Admettant  un  instant  celte  hypothèse  d'une  lésion 
aigu3  de  la  moelle,  dans  les  paralysies  de  l'enfance,  examinons 
celles-ci  avec  les  paralysies  traumatiques  de  la  moelle  ou  des 
nerfs  ;  alors  nous  voyons  que,  dans  les  unes  et  les  autres,  la 
paralysie  d'emblée  marque  le  début  de  la  maladie  ;  qu'ensuite, 
après  un  temps  plus  ou  moins  long,  les  muscles  qui  dépendent 
des  points  de  la  moelle  les  plus  légèrement  atteints,  par  la  maladie 
recouvrent  leurs  mouvements  volontaires  et  leur  nutrition,  tan- 
dis que  ceux  qui  reçoivent  leur  influx  nerveux  des  points  les 
plus  profondément  lésés  s'atrophient  ou  sont  altérés  dans  leur 
texture.  Il  est  donc  difficile  de  ne  pas  reconnaître,  dans  des  phé- 
nomènes morbides  aussi  semblables,  l'expression  symptomatique 
d'une  lésion  analogue  de  la  moelle.  = 

B.  —  Dans  une  seconde  phase,  ces  vues  purement  hypothétiques, 
intuitives,  sont  vérifiées  par  les  recherches  des  anatomo-patho- 
logistes.  et  cette  seconde  phase  est,  à  ses  débuts,  toute  A  l'hon- 
neur de  la  science  française. 

Observation  de  Coniil.  —  C'est  d'abord  le  professeur  Cornil 
qui,  en  186i,  communique  à  la  Société  de  Biologie,  l'obscrvatinn 
d'une  femme  morte  à  l'âge  de  quarante-neuf  ans  dans  le  service 
de  Charcot,  à  la  Salpètrière.  Celte  femme  présentail  depuis  long- 
temps une  atrophie  d'im  grand  nombre  de  muscles  des  membres 
inférieurs.  Cette  atrophie  était  survenue  à  la  suite  d'une  puralysie 
qui  remontait  elle-môme  à  l'âge  de  deux  ans.  Bref,  les  commé- 
moralifset  l'évolution  des  accidents  parlaient  dans  le  sens  d'une 
paralysie  spinale  infantile.  L'autopsie  aboutît  aux  constatatiom 
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suivantes  :  Dégénérescence  graisseuse  des  muscles  atrophiés  et 
de  leurs  nerfs,  atrophie  des  faisceaux  antéro-Iatéraux  de  la 
moelle  ;  de  plus,  l'examen  microscopique  révéla  Texistence,  dans 
toute  retendue  de  la  moelle,  dune  altération  anatoraique  carac- 
térisée par  la  présence,  en  quantité  considérable,  de  corpuscules 
amyloïdes.  Ces  corpuscules  étaient  surtout  abondants  dans  les 
cornes  antérieures  de  la  substance  grise. 

Observation  de  Prévost  ei  Vulpian. — Trois  ans  plus  tard,  Pré- 
vost communiquait  à  la  Société  de  Biologie,  en  son  nom  et  au 
nom  de  son  maître  Vulpian,  l'observation  d'une  femme  qui  avait 
été  traitée  à  plusieurs  reprises  dans  le  ser\ice  de  Vulpian,  et 
considérée  par  ce  dernier  comme  présentant  les  traces  d'une 
paralysie  spinale  infantile  de  \ieille  date  (atrophie  sans  contrac- 
ture au  membre  inférieur  gauche,  déformation  du  pied  de  ce 
côté).  Voici  ce  que  révéla  l'autopsie  de  cette  femme,  du  côté  de 
la  moelle.  Je  transcris  textuellement  la  relation  de  Tauteur,  en 
raison  de  l'importance  et  de  la  rareté  des  faits  de  cette  nature  : 

«  Depuis  le  niveau  de  la  partie  moyenne  environ  du  renfle- 
ment lombaire,  jusqu'à  l'extrémité  de  la  queue  de  cheval,  les 
racines  antérieures  sont  très  grêles  et  atrophiées  quand  on  les 
compare  à  celles  du  côté  opposé.  Elles  contiennent  cependant 
des  tubes  nerveux. 

<f  A  la  coupe,  on  voit  que  la  substance  grise  a  subi  une  atro- 
phie remarquable  du  côté  gauche.  La  corne  antérieure  gauclie 
est,  en  effet,  beaucoup  moins  volumineuse  que  la  droite,  et  à 
Texamen  microscopique,  on  voit  que  toute  la  partie  externe  de 
cette  corne  gauche  a  subi  une  altération  :  la  substance  grise,  à  ce 
niveau,  a  été  remplacée  par  du  tissu  cellulaire  à  nojaux,  (lui  se 
colore  en  rouge  par  le  carmin,  et  qui  contient  quelques  corps 
amyloïdes.  On  n'aperçoit  plus  le  groupe  des  cellules  externes  de 
cette  corne;  cependant  dans  quelques  préparations,  on  en  trouve 
encore  deux  ou  trois  qui  sont  déformées,  et  qui  manquaient  dans 
d'autres  préparations.  Le  groupe  interne  des  cellules  a  subsisté 
en  partie,  et  Ton  retrouve  à  ce  niveau  six  ou  sept  celhiles  envi- 
ron dans  chaque  préparation.  La  corne  droite  de  substance  grise 
est,  au  contraire,  normale,  et  contraste  avec  la  gauche  par  l'abon- 
dance et  rintégrité  de  ses  cellules. 

«  Cette  atrophie  de  la  corne  gauche  a  produit  dans  la  moelle 
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une  asymétrie  remarquable  qui  a  diHruit  les  rapports  normaux 
des  cordons  antérieurs  et  des  cordons  postérieurs. 

«  Le  cordon  antérieur  gauche,  plus  grôje  que  le  droit,  n  atteint 
i>as  la  commissure  antérieure,  comme  le  cordon  antérieur  droit. 

«  Le  cordon  postérieur  gauche  est  plus  grêle  que  celui  du 
côté  droil  :  il  atteint  la  conmiissurc  postérieure,  ce  que  ne  fait 
iKis  lo  droil,  qui  en  reste  distant  d'environ  un  cinquième  de 

niilliniMre. 

u  Colto  alrophie  est  surtout  remarquable  dans  le  tiers  infé- 
rieur du  segment  lombaire  et  ne  dépasse  pas  le  tiers  moyen. 

Kx  Le  reste  de  la  moelle  est  sain.  » 

Ohservafion  de  Clarke.  —  La  môme  année,  Clarke,  en  Angle- 
terre, a  publié  sous  le  titre  de  musciilar  atrophy  une  observation 
iiu'il  rangeait  dans  l'atrophie  musculaire  progressive,  mais  qui 
êlait  en  réalité  un  exemjïle  de  paralysie  spinale  infantile.  A  lau- 
topsie  du  sujet,  on  trouva  une  dégénérescence  d'un  certain  nombre 
dos  cellules  ganglionnaires  et,  de  plus,  une  altération  de  la  subs- 
tance grise,  la  désintcyratlon  yranuleuse  que  Clarke  a  fait  inter- 
venir dans  lanatomie  pathologique  de  diverses  affections  spinales 
et  qui  ne  serait,  selon  Charcot,  ([ue  le  dernier  terme  du  ramollis- 
sement du  tissu  de  la  moelle. 

Observation  de  Charcot  et  Joffroij.  —  Enfin,  en  1870, 
MM.  Charcot  et  Joffroy  publient  une  observation  d'une  valeur 
capitale,  au  point  de  vue  du  siège  des  lésions  spinales  de  la  para- 
lysie infantile.  Je  passe  sur  les  détails  de  la  relation  nécrosco- 
pique  de  ce  fait,  qu'il  faut  lire  en  entier  pour  en  saisir  toute 
riiuportance.  J*insisterai  seulement  sur  un  point  que  faisaient 
ressortir  Charcot  et  Joffroy  :  c'est  que.  chez  leur  malade,  dans 
certaines  régions  de  la  moelle,  la  disparition  d'un  certain  nombre, 
d'un  groupe  tout  entier,  et  même  de  plusieurs  groupes  de  cellules 
des  rornes  antérieures,  avec  atrophie  des  racines  antérieures,  était 
la  seule  lésion  que  l'examen  microscopique  peruùt  de  rect»n- 
naitre.  Etant  donné,  d'autre  part,  que  les  régions  dans  lesquelles 
l<»s  cornes  antérieures  de  la  moelle  étaient  le  plus  profondément 
Irsées.  où  il  existait  un  plus  grand  nombre  de  cellules  atrophiées, 
étaient  justenumt  celles  qui  innervaient  les  membres  les  plus 
atrophiés,  une  hypothèse  s'imposait  à  l'esprit,  et  elle  a  été  for- 
nnilée  par  Charcot  et  Joffroy  :  c'est  (|ue  l'affection  s'était  attaquée 
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tout  d'abord  systématiquement  au\  éléments  de  la  substance 
grise  des  cornes  antérieures,  et,  dans  celles-ei,  aux  cellules 
nerveuses  dites  motrices. 

Deux  observations  de  Joffroy  et  Parrot,  de  Roger  et  Damas- 
chino  confirmèrent  peu  de  temps  après  l'exactitude  de  cette 
théorie. 

Observations  de  Joffroy  et  Parrot.  —  Dans  une  première  obser- 
vation (^IrrAîi;^»^  rf^/>%5io/oy?>,  t.  III,  p.  309,  1870;,  il  s'agissait 
d'un  enfant  qui  entra  à  l'hôpital  de  la  rue  de  Sèvres,  à  Tàge  de 
trois  ans,  avec  une  paralysie  complète  du  membre  inférieur 
gauche  ;  de  ce  même  côté,  la  jambe  était  légèrement  fléchie  sur 
la  cuisse.  L'atrophie  du  membre  était  telle  qu'il  ne  restait  plus 
aucune  apparence  de  muscle  ;  la  peau  était,  comme  on  dit,  collée 
sur  les  os.  L'enfant  marchait  à  quatre  pattes,  sur  les  genoux, 
traînant  ses  membres  abdominaux.  Peu  de  temps  après  son 
entrée  à  Thôpital,  il  fut  pris  d'une  série  d'attaques  épileptiformes  ; 
c'était  le  13  août  (1869);  le  22  août,  l'enfant  fut  emporté  par 
une  rougeole.  A  l'autopsie,  on  constata  une  induration  de  la 
moelle  au  niveau  de  la  région  lombaire.  L'examen  de  coupes 
transversales  de  la  moelle  durcie  (acide  chromique),  coupes  pro- 
venant de  la  partie  inférieure  du  segment  lombaire,  révéla 
l'absence  presque  complète  des  cellules  de  la  corne  antérieure 
droite. 

Les  cellules  qui  subsistaient  dans  la  corne  antérieure  gauche 
étaient  déformées.  Il  existait  en  outre  une  atrophie  avec  sclérose 
des  cordons  antéro-latéraux,  proportionnée  à  la  lésion  des  cornes 
antérieures.  De  ces  constatations  nécroscopiques,  Parrot  et  Joffroy 
concluaient  :  qu'il  faut  expliquer  les  troubles  de  la  motilité  dans 
la  paralysie  infantile  par  une  altération  primitive  des  celluies 
nerveuses  des  cornes  antérieures  de  la  substance  grise  de  la 
moelle. 

Observations  de  Roger  et  Damaschino.  —  Puis  MM.  Damas- 
chino  et  Roger  ont  publié  [Gazette  médicale  de  Paris,  1871)  un 
mémoire  d'une  grande  importance  dans  rhistoirc  de  l'anatomie 
pathologique  de  la  paralysie  infantile  ;  ce  travail  nous  a  fait 
connaître  le  processus  spinal  de  la  maladie  en  question,  à 
diverses  étapes  de  son  évolution,  d'après  les  résultats  des  obser- 
vations histologiques  faites  dans  trois  cas. 
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a).  —  Dans  un  premier  cas,  l'autopsie  du  sujet  a  pu  fitre 
faite  deu\  mois  déjà  après  le  début  des  accidents,  gI  l'iniporlance 
de  ce  détail  ne  vous  échappe  pas  : 

Cette  observation  est  intéressante  (je  cite  les  deux  auteurs]  à 
plusieurs  points  de  \Tie  :  «  d'abord  par  la  netteté  des  altérations  de 
la  moelle,  puis  par  la  dissémination  de  ces  altérations  en  rapport 
avec  la  grande  étendue  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  des  muscles  ; 
ensuite  par  le  degré  plus  avancé  des  altérations  spinales  dans 
les  régions  delaraoelie  qui  correspondent  aux  membres  les  plus 
afTeclés  ;  elle  démontre  la  nécessité  d'un  examen  microscopique 
sérieux,  dans  le  cas  de  lésions  médullaires,  puisque  la  substance 
grise  paraissait  normale  à  la  région  lombaire  gauche,  même  sur 
des  coupes  fmes  examinées  à  l'œil  nu.  tandis  que  le  microscope  a 
permis  de  reconnaître  l'existence  d'une  altération  très  accen- 
tuée ■). 

Enfin,  ce  qu'il  y  a  de  particulièrement  intéressant  dans  la  re- 
lation nécrosoopîque  de  ce  cas,  c'est,  d'une  part,  l'absence  com- 
plète d'induration  autour  des  foyers  ramollis,  ce  qui,  ont  fait 
remarquer  les  auteurs,  était  en  rapport  évident  avec  la  date  rela- 
tivement récente  de  l'aETeclion  spinale,  et  permet  d'afQrmer  le 
caractère  secondaire  de  cette  induration.  Les  altérations  de  la 
substance  grise  étaient  strictement  limitées  aux  cornes  antérieures: 
elles  étaient  prononcées  surtout  dans  les  segments  ccr\îcal  el 
lombaire.  Elles  étaient  disséminées  par  foyers  dans  l'épaisseur 
desquels  les  cellules  ganglionnaires  étaient  ratatinées,  plus  opa- 
ques, comme  granuleuses,  leurs  noyaux  diminués  de  volume. 
Autre  délai!  important,  les  faisceaux  blancs  antéro-latéraux  étaient 
également  touchés  :  les  cloisons  conjonctives  étaient  augmentées 
d'épaisseur  et  les  éléments  nerveux  étaient  atrophiés  ;  cette  atro- 
phie portât  principalement  sur  les  cylinder-axis.  D'où  ton  peut 
conciure  f/ue.  dès  li  première  phase  de  ia  para/i/sie  spiiuile  infan- 
tile, la  substance  blanche  des  cordons  antéro-lalêrattx  participe 
au  processus  spinal. 

b). —  Dans  une  seconde  observation,  la  paralysie  infantile  re- 
vêtait la  forme  paraplégique;  l'atrophie  el  les  défnrmalions  con- 
sécutives étaient  beaucoup  plus  prononcées  au  membre  inférieur 
gauche  qu'A  relui  du  ci'ilé  droit.  Le  malade,  un  garçon  de  deux 
ans  el  demi,  succomba  six  mois  après  le  début  de  la  paraplégie,  â 
une  broncho-pneumonie  morhiltcuse.  Les  lestons  spinalvs  prê- 
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senlaîenl  une  distribution  en  rapport  avec  celle  de  la  paralysie  et 
de  Tatrophie  aux  membres  inférieurs  :  à  gauche,  il  existait  une 
zone  de  ramollissement  de  la  partie  antérieure  de  la  substance 
grise,  qui  s'étendait  à  toute  la  hauteur  du  renflement  lombaire, 
tandis  qu'à  droite,  le  ramollissement  de  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures  mesurait  tout  au  plus  un  centimètre  en  hau- 
teur, et  ses  dimensions  transversales  étaient  très  exiguës.  Ces 
altérations  de  la  substance  grise  se  continuaient  jusque  d.ins  le 
segment  dorsal.  Enfin,  il  existait  une  sclérose  des  cordons  antéro- 
latéraux,  qui  se  continuait  de  bas  en  haut  jusque  dans  la  moelle 
cervicale. 

c.)  —  La  troisième  observation  de  MM.  Roger  et  Damaschino 
concerne  un  enfant  de  trois  ans,  qui  mourut  de  broncho-pneumo- 
nie, treize  mois  après  le  début  d'une  paralysie  infantile.  La  para- 
lysie avait  envahi  les  membres  inférieurs  (paraplégie)  et  les  mus- 
cles longs  du  dos  à  gauche,  ainsi  que  le  muscle  temporal,  qui 
était  très  atrophié.  A  Tautopsie,  on  trouva  des  lésions  disséminées 
de  la  moelle,  axe  gris  (foyers  de  ramollissement)  et  substance 
blanches  des  cordons  antéro-latéraux  (sclérose).  L'atrophie  du  mus- 
cle temporal  s'expliquait  par  une  atrophie  corrélative  de  la  bran- 
che motrice  du  trijumeau.  Les  auteurs  ont  insisté  sur  ce  que, 
dans  ce  cas,  l'induration  des  tissus  au  pourtour  des  foyers  de  ra- 
mollissement était  encore  plus  forte  que  dans  lobservation  précé- 
dente, ce  qui  était  en  rapport  avec  la  durée  relativenieni  plus  lon- 
gue de  la  maladie. 

Finalement,  MM.  Roger  et  Damaschino  ont  conclu  de  leurs 
recherches,  que  :  «  1°  l'altération  caractéristique  de  lîi  paralysie 
infantile  est  une  lésion  d(»  la  moelle  épinière  dont  Tatropliie  des 
nerfs  et  des  muscles  est  la  conséquence  ; 

«  2**  Cette  lésion  siège  phis  particulièrement  dans  la  portion 
antérieure  de  la  substance  grise  spinale,  où  elle  se  montre  sous 
forme  de  foyers  ramollis  ; 

«  3"  Ce  ramollissement  est  de  nature  inflammatoire  et  la  mîiladio 
est  une  myélite.   » 

Les  deux  auteurs  ajoutaient  que,  dès  lors,  la  paralysie  inftintile 
devait  être  appelée  paralt/stp  spinale  dv  Fenfanve,  et  que  sa 
place  nosologique  était  bien  dans  les  affections  de  la  moelle,  dans 
les  myélites.  Cette  conclusion  est  aujourd'hui  universellement 
acceptée. 
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D'aulrii  pari,  les  recherches  de  MM,  Roger  et  Damasthino  ont 
démonlré  la  participation  ÎDitiale  des  cordoas  antéro-laléraux  au 
processus  de  !a  paralysie  infantile.  Les  observations  postérieures 
ne  nous  ont  presque  presque  rien  appris  de  nouveau  concernant 
l'anatoniie  pathologique  de  la  paralysie  infantile.  Aussi  ne  vous 
paHerai-je  que  des  principales. 

ObsenmltOHS  de  Schullze{\  876). — 11  s'agit  d'unhomme  de  vinjfl- 
deux  ans,  mort  phtisique.  Depuis  l'âge  de  trois  ans.  il  avait  leii 
deux  jambes  atrophiées.  L'atrophie  était  plus  prononcée  A  droite. 

Autopsie  :  airophie  en  masse  de  la  moelle,  surtout  de  la  partie 
inférieure  (renflement  lombaire)  et  principalement  des  cor- 
dons anléro-latéraux.  Sur  des  coupes  colorées  au  carmin,  on 
découvrait;  dans  la  substance  grise,  des  taches  d'un  rouge  mat, 
bien  circonscrites,  dans  l'étendue  desquelles  les  cellules  gan- 
glionnaires et  les  eylindres-axes  avaient  disparu,  et  qui  étaient 
entourées  de  noyaux  serrés  les  uns  contre  les  autres.  Il  semblait 
qu'un  foyer  primitif  de  ramollissement  ou  d'inflammation  eûtété 
enkysté  par  une  prolifération  nucléaire  en  rapport  avec  la  réaction 
périphérique. 

D'autre  part,  ?iir  la  limite  des  segments  dorsal  et  lombaire. 
les  colonnes  de  Clarke  avaient  disparu  ;  dans  la  moelle  dorsale 
et  dans  la  partie  inférieure  du  renflement  cervical,  la  corne  anté- 
rieure était  atrophiée,  tandis  que,  dans  la  moitié  supérieure  du 
renflement  cervical,  l'atrophie  intéressait  la  corne  antérieure 
gauche. 

Les  cordons  latéraux  étaient  atrophiés  et  traversés  par  des 
brides  conjonctives  dans  le  segment  lombaire;  les  racines  anté- 
rieures étaient  amincies. 

Observation  de  Demme  (1876).  —  L'observation  de  Demme 
concernait  une  petite  fille  de  trois  ans  et  demi,  qui  fut  emportée 
par  une  broncho-pneumonie. 

A  l'autopsie,  on  trouva  une  série  de  petits  abcès  jaune-ver- 
dâtro,  ayant  les  dimensions  de  grains  de  millet,  interposés  aux 
faisceaux  de  fibres  des  cordons  antérieurs  et  empiétant  sur  la 
substance  grise  des  cornes  antérieures,  environ  à  la  hauteur  du 
renflement  cervical.  Avec  cela,  dans  les  cornes  antérieures  du 
renflement  cervical,  une  atrophie  très  manifeste  des  cellules  gan- 
glionnaires multipolaires. 
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Nervations  de  Lpt/ilni  (  1 87G).  —  M.  Leyden  a  publié  [ArcÂiv 
fB^  Psychiatrie^  t.  VI.  p.  271)  (luuire  observalions  de  paralysie 
finale  infantile  avec  autopsie,  pour  soutenir  que  des  processus 
anatamo-putliolo,^ii{ues  très  divers,  ayant  de  commun  leur  dévc- 
loppemenl  aigu  et  leur  siège  spinal,  peuvent  évoluer  sous  l<  s 
Iroils  de  la  paralysie  spinale  infantile. 

Premier  cas.  C'est  d'abord  le  cas  d'un  malade  qui  présenlml 
une  atrophie  de  la  jambe  gauche,  dont  le  début  remontait  â  une 
soixanUiine  d'années.  A  Vautopsie  :  foyer  cicatriciel  nettement 
circonscrit  dans  la  corne  antérieure  gauche  du  renflemuut  lom- 
baire, avec  atrophie  des  faisceaux  radiculaires  correspondants; 
trois  autres  foyers,  beaucoup  plus  petits,  occupaient  la  corne 
antérieure  droite  et  les  deux  cornes  antérieures  du  renflement 
cervical.  Les  nerfs  qui  émanaient  des  parties  conespondantes  de 
la  mocllo  ëliUenl  atrophiés  et  envahis  par  les  altérations  d'une 
névrite  interstitielle. 

Second  cas.  Enfant  igé  de  vingt  et  un  mois,  affecté  depuis  un 
an  d'une  atrophie  musculaire  prononcée,  surtout  au  membre  infé- 
rieur gauche,  moindre  au  membre  inférieur  droit  et  aux  muscles 
du  tronc,  A  ['autopsie,  on  trouva  sur  toute  la  luugueur  de  la 
moelle,  maïs  principalement  dans  la  corne  antérieure  gauche  du 
renflement  lombaire,  de  grosses  cellules piiles  arrondies  avec  fjros 
myan  et  contour  très  net,  de  caractère  endothéUal,  tfui  avaient 
éétraH  les  fibres  nerveuses  de  la  substance  grise  avoisinanl  les 
nrdins  anléro-latdraux.  En  se  représentant  les  cellules  envahies 
par  h  dégénérescence  graisseuse,  elles  eussent  été  en  tous  points 
semblables  aux  cellules  â  granulations  graisseuses,  et  ou  aurait  eu 
sous  les  yeux  les  traces  d'une  myélite  avec  production  de  cellules  ïi 
granulations.  D'autre  pari,  quand  ces  cellules,  que  Leydcn  appcUe 
(les  cellules  tumêûêes  de  la  névroglie,  viennent  à  disparaître,  les 
altérations  se  présentent  sous  la  forme  qu'elles  révélaient  dana 

»]e  troisième  cas,  c'est-à-dire  :  atrophie  diffuse  de  la  substance 
grise  et  principalement  des  cornes  antérieures,  avec  dépota 
inondants  de  corpuscules  amylacés,  avec  intégrité  à  peu  près 
complète  des  cordons  blancs. 
Le  quatrième  cas  réalisait  cette  particularité  intéressante  à 
rignaler  :  la  paralysie  et  l'alrophiD  étaient  croisées,  bras  droit  et 
jambe  gauche.  A  l'autopsie  on  trouva  une  sclérose  disséminée  dans 
la  moitié  gauchî  de  la  moelle  allongée,  dans  le  cordon  latéral 
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recl  que  peuvoiil  evercer  ,v«j'  /e  déoeloppeinpiit  du  fureeau  le» 
lésions  survenues  dans  la  moelle,  du  Ml  d'uno  paralysie  infantile. 
Le  sujet  de  celle  observation,  uu  jeune  homme  de  dix-sept  ans. 
iivait  ëlô  atteint  de  la  paralysie  infanlile  à  l'Age  de  trois  ans. 

La  maladie  avait  laissé  à  sa  suite  une  paralysie  de  tout  le  noté 
droit  avec  atrophie  des  muscles  de  ce  cûté.  A  l'aulopsie  de  ci- 
jeune  homme,  Rumpf  a  conslalé  sur  toute  la  longueur  de  In 
moelle,  mais  daus  la  moitié  droite  seulement,  des  altérations  en 
rapport  avec  une  poliomyélite  aiguS,  de  date  ancienne.  Il  n'y 
avait  pas  de  dégénérescence  secondaire  dans  les  faisceaux  pyni- 
midaux  latéraux.  Mais  l'hémisphère  cérébral  gauche  pesait 
14  grammes  de  moins  que  l'hémisphère  droit,  par  suite  d'une 
atrophie  qui  intéressait  principalement  les  circonvolutions  cen- 
trales. 

Obsercalioit  de  Uuplaix.  —  Une  observation  de  Duplaix  {Revins 
de  médecine,  1882,  p.  966)  rentre  dans  la  catégorie  des  lait»  où 
l'autopsie  a  été  faite  très  longtemps  après  le  début  de  la  paraly^if 
inranlile. 

Ohcrvation  de  Sahli.  —  J'en  dirai  aulanl  d'un  cas  de  Sahli 
{Oeulsche  Arc/iio  filr  Klm.  Medicin,  t.  XXXIII,  p.  361),  1883]  qui 
présente  à  signaler  ce  point  spécial,  c'est  que  l'étendue  dos  alléni- 
lions  spinales  était  hors  de  proportion  avec  l'étendue  des  trou- 
bles de  la  raolilité  et  de  l'atroiiliie  musculaire  constatées  du 
vivant  du  sujet. 

ObsevraCion  de  Siadelinaïui.  —  Une  observation  de  Stadelmann 
[Deutsche  Archiv  flir  Kiin.  Medicin.,  t.  XXXlll,  fasc.  2)  réalise  au 
contraire  un  nouvel  exemple  de  paralysie  spinale  inrunlîle,  ayant 
donné  lieu  à  nécropsie,  après  une  durée  assczcourte,  de  quelques 
mois.  L'examen  lustologique  a  donné  des  résultats  confirmatifs  de 
cts  que  l'on  savait  déjà  uu  sujet  des  altérations  spinales  de  la  pa- 
ralysie infantile.  Stadelmann  se  rallie  à  l'interprétation  donnée  par 
Oharcot  de  la  nature  de  ces  lésions. 

Observation  d Archambault  et  Damaschino.  —  Cette  observa- 
lion  est  un  autre  exemple  de  paralysie  înfanlile  où  les  altération» 
de  la  moelle  ont  été  étudiées  peu  de  temps  après  le  début  de  la 
maladie.  Elle  concerne  un  enfant  do  deux  ans  et  demi,  tomba 
malade  le  13  novembre  1679,  frappé  de  paralysie  du  bras  druil. 
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b  jours  après,  paralysie  qui  s'étcnilil  au  membro  inférieur 
paucho.  Jv  passe  sur  les  détails  cliniqups:  l'f'nranl  fut  emporié 
par  une  rougeole  le  10  iléi'cniLrG. 

De  nombreuses  coupes  faites  jV  toutes  les  liauleurs  de  la 
moelle  onl  prouvé  l'existence  de  vrais  foyers  de  myélite,  limités 
aux  cornes  antérieures  de  la  substance  grise.  Sur  des  prépara- 
tions fraîches,  les  vaisseaux  do  tous  calibres  étaient  litléraleraenl 
porgés  de  sang  au  voisinage  de  ces  foyers,  ainsi  que  vous  le  font 
voir  les  dessins  cî-joinls  ;  les  gaines  lymphatiques  étaient  remplies 
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[de  corps  granuleuv  pressés  le^  uns  contre  les  autres  et  munh 
rd'un  noyau  qui  se  colorait  en  rouge  jmr  le  picro-earmin.  Dans 
1  les  foyers  mêmes,  les  cellules  nerveuses  étaient  dans  un  état 
I  d'atrophie  très  avancé  :  cette  atrophie  se  retrouvait  d'une  façon 
kirès  nette  sur  les  pièces  durcies;  on  pouvait  constater  qu'en 
V dehors  de  ces  foyers,  les  cellules  ganglionnaires  étaient  absolu- 
[inent  normales. 

11  serait  superflu  d'insister  sur  la  haute  valeur  de  i-i'lte  obser- 
[  vation,  qui  prouve  dune  façon  péremploire  que.  dans  la  para- 
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lysit!  infanlile,  lallcralion  de  la  Buhslanoe  grise  des  comcs 
aBlérieures  de  la  moelle  csl  la  f'^emi^^c  en  dale,  cl  qu'cllf?  est 
slpiclcincnl  limitée  aux  cellules  ganglionnaires  dtts  cornes  anté- 
rieures. 

Je  vouei  signalerai  loulefois  un  détail  qui  a  él6  mis  «n  lumière 
pour  la  première  fois  par  MM.  Archambauil  tïl  Damaschino,  c'est 
que  ces  altérations  des  cornes  antérieures  ne  forment  pas  des 
traînées  continues,  mais  sunl  disséminées  sous  forme  de  foyers 
isolés,  disposé!*  en  chapelet. 
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OA^W  cff/io/i  (/(■  jl/o/iey.  —  L'observation  de  M.  Angel  Monc* 
(ririlish  médical  Jourtiu!,  23  février  1884,  p.  361)  est  relative  à 
un  cas  de  paralysie  infantile  où  la  morlsurvinl  seize  jours  après  le 
début  de  la  maladie.  A  l'ouverlure  du  rachîs,  l'auteur  a  trouvé  une 
liypi?réraic  considérable,  qui  occupait  la  partie  centrale  du  rciiBe- 
ment  lombaire;  dans  cette  portion  du  névraxe,  les  cornes  anlé- 
rieupcsétaienl  inQllréespardes  globules  blancs  enRombn.'si  colos- 
sal, qu'ils  empêchaient  de  distinguer,  les  cellules  ganglionnaires. 

Le  même  auteur  a  publié  une  autre  observation  de  parnlysîr 
infantile  avec  autopsie  faite  cinq  ans  après  le  début  de  l'affeclion  ; 
Paralysie  et  atrophie  des  muscles  du  côté  droit;  atrophie  cl  sclé- 
rose de  la  corne  antérieure  droite,  destruction  de^  cellules  gan- 
glionnaires. 
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Observation  de  Bal/et  et  Dut  il.  —  Enfin  je  vous  signale 
incidemment  un  travail  de  MM.  Ballet  et  Dalil  (Rerue  de  mrde- 
cm^,  janvier  1884,  p.  18)  relatif  aux  accidents  spinaux  que  peut 
déterminer  la  présence  d'un  foyer  de  myélite  infantile.  Ces 
deux  observateurs  ont  noté,  chez  des  sujets,  qui  dès  leur  enfance 
a\^ienl  été  affectés  d'une  paralysie  infantile  dont  ils  portaient 
encore  des  traces  : 

1**  Des  accidents  paralytiques  dans  les  jambes,  à  début  subit  et 
de  courte  durée; 

2'  Une  récidive  de  poliomyélite  antérieure  aiguë  ; 

3"*  Chez  un  autre  malade,  une  paralysie  générale  spinale  anté- 
rieure subaîguë  (forme  de  poliomyélite  dont  il  sera  question  dans 
la  prochaine  leçon)  ; 

4**  Une  atrophie  musculaire  progressive. 

J*ai  moi- même  publié  un  fait  analogue  à  ce  dernier  (communi- 
qué à  la  Société  de  biologie  en  1875),  où  une  atrophie  muscu- 
laire progressive  s'est  greffée  sur  un  fond  de  paralysie  spinale 
infantile  de  vieille  date. 

c),  —  Troisième  phase.  —  La  troisième  phase  comprend  les  obser- 
vations sur  lesquelles  on  s'est  appuyé  pour  affirmer  ridentil<3  du 
siège  des  lésions  spinales  dans  les  cas  de  paralysie  spinale  antê- 
térieure  aiguë  de  l'adulte  et  dans  ceux  de  paralysie  spinalr  in- 
fantile. Elle  est,  à  la  vérité,  très  pauvre  en  faits  probants, 
démonstratifs,  ainsi  que  vous  allez  vous  en  convaincre  par  les 
renseignements  qui  vont  suivre. 

Observation  de  Gombault.  —  On  a  coutume  de  citer  comme 
observation  première  en  date,  ayant  fourni  la  preuve  de  l'altéra- 
tion de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  dans  la  maladie 
décrite  par  Duchenne  sous  le  nom  de  paralysie  (jénérale  spinale 
antérieure  aiguë  de  Vadulte  un  fait  publié  par  Gombaull  (.4rcA. 
de  physiologie^  1873,  n"*!,  p.  80,81).  Pour  vous  donner  une  idée 
exacte  de  la  valeur  de  ce  fait,  je  vais  vous  en  parler  avec  quelques 
détails.  Cette  observation  de  Gombault  est  relative  à  une  femme 
restée  bien  portante  jusqu'à  Tàge  de  cinquante-un  ans  ;  elle  fut 
alors  frappée  d'une  paralysie  subite  des  quatre  membres.  Dans  la 
sphère  des  nerfs  crâniens,  il  ne  se  passa  rien  d  anormal;  la  sen- 
sibilité, les  fonctions  des  sphincters  sont  restées  intactes.  Au  début 
des  accidents,  il  paraît  y   avoir  eu  un  léger  mouvement  fébrile. 
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avec  de  l'anorenîe.  Dans  la    suiLe  cl  malgré  ([lie  lu  iiiali 
clouée  ail  lil,  elle  n'eul  pas  d'escharo  au  siège.  Elle  vécut  ain^ 
pendant  deux  années,  dans  un  élalde  complète  impotence. 

Au  bout  de  ce  temps,  la  niolilité  s'est  rétablie  dans  des  limites' 
pflstreintes,  au>;  mains  d'abord,  puis  au\  membres  inférieurs.  Celtfl;; 
femme  a  encore  vécu  peiidaill  seize  ans  (après  le  début  do  la  mala*!' 
die),  dans  un  étal  relativement  supportable.  Elle  a  été  enlevée 
nn  cancer  du  foie. 

Lors  de  son  entrée  h  l'hApital,  an  moi-*  de  mai  1872,  elle  pi 
sentait  l'état  suivant  :  atrophie  musculaire  aux  deux  moins,  map-'; 
quée  surtout  à  l'éminence  thénarde  lam'ùn  droite;  doitjturêtractét' 
en  forme  de  griffe.  Les  bras  et  les  épaules  amaigris.  Les  moihj 
vements  des  mains  se  faisaient  sans  vigueur  et  d'une  façon  mtfna^, 
plèle.  Tremblements  fibrillaircs aux  muscles  des  bras  et  de  Tavanl 
bras.  Les  muscles  des  mollets  étaient  moins  développés  à  gauche] 
qu'Adroite  La  malade  pouvait  marchera  petits  pas,  en  traînant  Iv 
jambe.  Lorsqu'elle  se  mettait  A  genoux,  elle  ne  pouvait  plus  se  re-| 
lever  sans  le  secours  d'un  aide.  L'excitabilité  électrique  des  rauM 
clés  amaigris  était  jiarlout  diminuée,  voire  qu'elle  était  abolie  aun 
muscles  de  la  main  elaux  extenseurs  de  l'avanl-bras.  Voici  mainUM 
nanl  l'indication  sommaire  des  réittiltats  constatés  à  l'uulopsic  :  i 
Etat  normal  du  cerveau  et  des  cordons  blancs  de  la  moelle.  Pad 
d'altérations  vasculaires,  ni  du  tissu  conjonctif  înlersliliel.  Seul^ 
les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  étaient  lésécM 
Quelques-unes  onlenaient,  en  proportions  variables,  du  pigmeôl 
jaune,  qui  masquait  plus  ou  moins  leur  noyau  ;  leurs  prolonge^ 
menls  avaient  disparu  en  partie  ou  en  totalité,  et  la  cellule  était 
ainsi  réduite  à  une  petite  boule  de  matière  jaune,  envelopp^ 
d'une  épaisse  membrane.  En  certains  p'iinls  les  cellules  gam 
glionnaires  avaient  complètement  disparu;  partout  elles  élaien| 
diminuées  de  nombre.  Même  les  cellules  qui  ne  paraissaient 
altérées  étaient  diminuées  de  volume.  Le  processus  atteignait 
plus  grande  inteuïiîté  dans  la  partie  inférieure  du  segment  cervii 
Dans  le  bulbe  seul,  le  noyau  de  l'hypoglosse  présentait  quelque! 
cellules  dégénérées- 
Dans  un  certain  nombre  de  racines  antérieures,  on  décoiiv: 
des  fibres  nerveuses  dépouillées  de  leurs  gaines  de  myéline 
riches  en  noyaux  :  intégrité  complète  des  cornes  et  des  racines^ 
postérieures.  I 
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Tlêyden  el  Wcslphal,  en  Allemagne,  ont  mis  en  doute  la  sigiiîtl- 
calion  attribut^e  à  ce  fail .  1^  critique  de  Wcsiplial  a  porté  sur  If  s 
points  suivants  : 

Le  sujet  do  l'observation  de  GombauU  était  âgé  de  soîsante-sepl 
ans,  h  l'époque  de  sa  mort:  à  cet  âge.  il  n'est  pas  rare  qu'en 
dehors  de  toul  étal  pathologique,  tes  cellules  ganglionnaires  des 
régions  les  plus  diverses  des  centres  nerveut  soient  inRItrées  de 
pigment.  Pour  ce  qui  est  dos  autres  altération?  signalées  par  Gom- 
bauU —  tendance  des  cellules  h  prendre  une  forme  arrondie  et 
à  perdre  leurs  prolongements,  —  on  les  observe  également  à  l'état 
normal,  sur  des  préparations  de  moelles  senties. 

Weslphal  relève  ensuite  ce  détail  que,  malgré  la  présence  d'un 
certain  nombre  de  cellules  dégénérées  dans  le  noyau  de  l'hypo- 
glosse, la  malade  de  Gombaull  n'avait  pas  présenté  des  troubles 
(le  la  parole,  preuve  qu'il  s'agissait  là  d'une  altération  accidentelle, 
sans  importance  pathogénîque. 

Il  a  relevé  aussi  que,  de  l'aveu  même  de  Gumbault,  l'atrophie 
des  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  ne  frappait  pus 
des  groupes  entiers  de  cellules,  comme  dans  les  cas  de  paralysie 
spinale  infantile. 

Bref,  Westphal  a  conclu  que  l'observation  de  Gombault  ne  tran- 
chait pas  la  question  de  savoir  si  \dL  paralysie  spinale  antérieure 
aiguë  de  l'adulte  es!  sous  la  dépendance  du  même  processus 
ulKtomo-pathologique  que  la  paralysie  spinale  infunlile. 

Observation  d'Ei-*enlolir.  —  Une  observation  d'Eisenlohr,  parue 
en  i884,  prête  également  matière  à  discussion  ;  de  son  vivant,  le 
malade  avait  bien  présenté  tes  symptômes  de  la  paralysie  spinale 
antérieure  aiguP  de  l'adulte.  Or,  à  l'autopsie,  on  ne  trouva  que  des 
sitéralions  minimes  de  la  substance  grise  antérieure.  Pur  contre, 
il  existait  des  altérations  disséminées  des  nerfs,  autrement  dit, 
une  iwlyTiévrite. 

Le  sujet  de  celle  observation,  un  voyageur  de  commerce,  tomba 
malade  à  l'ùge  de  vingt-trois  ans.  La  maladie  débula  par  de  l'ano- 
rexie, de  la  toux,  un  peu  d'expectoration,  une  grundc  lassitude,  un 
pou  de  gonflement  des  pieds.  Au  moment  de  son  entrée  k  l'hôpi- 
tal, le  malade  présentait  les  signes  d'un  épancliemeul  pleural.  Il 
avait  une  fièvre  légère,  mais  continue.  Quelques  jours  plus  tard, 
survenait  une  incontinence  subite  des  matières  fécales,  qui  ne 
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dui-a  que  deux  jours.  On  a  noté  diins  la  suite  :  une  paralysie  c 
membres  inférieurs,  k  marche  rapidemenl  envahissante;  une 
alrophie  rapide  des  musi:k's  paralysés  ;  point  de  troubles  de  la  sen- 
sibilité. Le  phénomène  du  genou  était  aboli.  Un  peu  plus  lard,  le 
malade  éprouva  des  rourmillomenis  dans  les  exlrémilés  des  doigts, 
de  la  faiblesse  des  membres  supérieurs. 

La  paralysie  envahit  certains  groupes  de  muscles  du  tronc  :  on 
nota  des  troubles  di'  la  respiration,  par  dt-faul  de  rnnIraclioD 
du  diaphragme. 

Plus  lard  encore,  l'alrophie  avait  envahi  un  grand  numbre  de 
muscles  des  quatre  membres  cl  du  dos.  11  y  avait  su|ipression 
complète  du  mouveraenl  aux  membres  inférieurs,  moins  com- 
plète aux  membres  supérieurs.  Le  diaphragme  participai  à  la 
;>aralysic.  On  eonsUilail  les  signes  de  la  réaction  de  dégénéres- 
cence; lu  sensibilité  était  un  peu  diminuée  aux  membres  infé- 
rieurs. Les  troncs  acrveu\  n'étaient  pas  douloureux  à  la  pressinu. 
Il  n'y  avait  [kis  de  troubles  de  lu  miction  et  de  la  défécation. 

Le  malade  !*uccomba  aax  progrès  de  la  paralysie  respiratoire, 
après  sbt  semaines  de  maladie. 

Autopsie.  —  L'examen  histologique  du  nerl'  sciatique  cl  de  ses 
ramiQcatîons  fil  découvrir,  dans  ces  organes,  les  traces  d'une 
dégénérescence,  d'autant  plus  prononcée  que  les  portions  de  nerf 
examinées  appartenaient  à  une  zone  plus  rapprochée  de  la  péri- 
phérie. Dans  les  parties  plus  centrales,  on  ne  découvrait  que  de 
rares  fibres  nerveuses  dégénérées.  Dans  les  troncs  du  plexus  sacré, 
toute  Iruce  de  dégénérescence  faisait  défaut.  Dans  les  rameaux 
nerveux  intra-musculaires  du  bras  droit,  la  dégénérescence  se 
retrouvail  avec  une  intensité  moindre  qu'aux  membres  inférieurs 
Elle  futsail  défaut  sur  les  troncs  plus  volumineux.  Les  racines 
antérieures  n'étaient  pas  altérées. 

Dans  la  moelle,  les  altérulions  appréciables  au  microscope  se 
réduisaient  à  cet  étal  qu'on  a  décrit  dans  ces  derniers  temps  aou» 
le  nom  de  vactiolisatiun  —  présence  de  vacuoles  ou  lacunes  dans 
les  cellules  —  et  sur  la  nature  de  laquelle  les  liistologisles  ne 
sont  pas  d'accord.  Pour  Scliullze,  par  exemple,  il  s'agit  d'une 
lésiou  purement  arliUcielle.  Pour  Eisenlohr,  il  s'agit  d'une  lésion 
pathologique  en  rapport  avec  un  état  murbide  du  protoplasma  des 
cellules.  Oelles-ci  d'ailleurs  paraissaient  être  rupctîssées  el  avaient 
perdu  une  partie  do  leurs  prolongements.  Cette  vacuolîsalion 
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alleîgnaîl  son  maximum  d'intensité  dans  les  segments  lombaire 
et  sacré;  elle  allait  en  diminuant  dans  le  segment  dorsal,  pour 
redevenir  de  nouveau  un  peu  plus  prononcée  dans  certaines  par- 
ties du  segment  cervical  ;  mais  là  son  importancp  n'était  pas  en 
rapport  avec  le  degré  et  F  extension  de  F  atrophie  musculaire  aux 
fnembres  inférieurs. 

Observation  dlmmermann,  —  Je  vous  signale,  en  troisième 
lieu,  une  observation  du  professeur  Immermann,  de  Bàle  ;  elle  a 
été  publiée  comme  un  cas  mixte,  établissant  la  transition  entre 
la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte  et  une  affection  dont 
je  vous  ai  dit  quelques  mots  à  propos  du  diagnostic,  c'est  la  pa- 
ralysie ascendante  aiguë  de  Landry. 

Le  sujet  de  l'observation  d'immermann,  un  cordonnier  âgé  de 
vingt-deux  ans,  avait  été  pris  de  fièvre,  puis  d'une  paralysie 
motrice  flasque,  à  marche  ascendante,  qui  envahit  les  quatre 
membres  el  les  muscles  de  la  {mroi  abdominale  antérieure.  Il  y 
avait  aussi  de  la  parésie  vésicale.  La  sensibilité  était  intacte. 

C'était  le  22  novembre  (1884).  Le  27,  ou  notait  des  symptômes 
de  paralysie  bulbaire,  qui  se  dissipèrent  les  jours  suivants,  ainsi 
que  les  troubles  de  la  vessie  et  du  rectum.  La  paralysie  motrice 
persista.  Les  réflexes  étaient  abolis.  Pas  d'anomalies  de  la  sensi- 
bilité, ni  de  la  réaction  électrique  des  nerfs  et  des  muscles;  pas 
d atrophie  musculaire,  La  paralysie  motrice  commençait  à  rétro- 
céder aux  membres  supérieurs,  lorsque  U»  malade  fut  emporté 
par  une  pneumonie. 

L*aulopsie  révéla  Tintégrité  des  nerfs  et  des  muscles.  Le  cer- 
veau ne  présentait  rien  d'anormal,  sauf  un  j)eu  d'œdème  et  de  la 
cyanose.  La  substance  grise  des  cornes  antérieures  était  parse- 
mée de  taches  d'un  rouge  brique.  A  l'examen  microscopique  on 
reconnut  qu'au  niveau  de  ces  taches,  les  vaisseaux  étaient  disten- 
dus par  des  globules  rouges;  les  cellules  ganglionnaires  multipo- 
laires étaient  en  partie  remplacées  par  des  masses  hyalines;  le 
long  des  vaisseaux  étaient  déposées  des  cellules  à  granulations. 
La  substance  blanche  était  intacte,  M.  Immermann  a  vu  dans  ce 
cas  la  preuve  qu'il  existe  une  forme  de  poliomyélite  antérieure 
aiguë,  laquelle  évolue  sous  les  traits  de  la  i)aralysie  de  Landry. 

Observation  de  Schultze  et  Schulz.  —  Précédemment  le  pro- 
fesseur Schultzc  et  son  élève  Schulz  avaient  publié  (Archiv  fur 
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PsychinCrip,  I.  XII,  p.  i."7)  une  observalion  de  paralysie  ascen- 
(taQle  aiguP  (de  Landry)  chez  un  homme  àc.  quarante-qiialre  ans, 
A  l'aulopsio  duquel  ils  ont  Iroiiv*^  des  alli^rations  de  la  substance 
blanche  des  cordons  laléraux.  De  plus,  ia  pubslance  grise  des 
rornea  anli^rieurfs  n^alisail  cel  ^'lal  de  vacuoli nation  des  rellules 
i^anglionnaires.  qui  pour  Schultze  esl  un  produit  artilîcîel. 
Schullze  a  vu  également  dans  ce  cas  une  forme  de  transition 
intermédiaire  entre  la  poliomyélite  aigufi  de  l'adulte  et  la  para- 
lysie ascendante  aigui'  de  Landry, 

Observation  de  Putnam,  —  Je  ne  vous  mentionne  que  pour 
mémoire  une  obser\'alion  de  Putnam  {The  Journal  of  nrrvma 
tmd  tncnltd  Dheasm,  1883,  vol,  X,  n'  1),  publiée  sous  le  litre 
de  poliomyélite  de  l'adulte,  de  deux  mois  de  durée.  De  Taveu  de 
l'auteur,  il  s'agissait  d'un  cas  de  myiHite  diffuse,  qui  n'a,  par 
conséquent,  rien  k  voir  h  celle  place- 


Cojici-iisio?;.  —  En  somme,  j'avais  raison  de  vous  dire  que  les 
faits  qui  composent  celte  Iroisiëme  phase  de  l'histoire  anatomo- 
pathologique  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguP  se  réduiseDt  à 
très  peu  de  chose.  Le  bilan  peut  d'établir  ainsi  : 

1"  Une  observation  fGombaull)  avec  altération?  spinales  discu- 
tables, interprétées  par  Westphal  comme  étant  l'espression  pure 
et  simple  de  l'étal  sénile  de  la  moelle; 

2"  Une  observation  (d'Eisenlohr),  passible  d'une  critique  du 
même  genre,  car  les  lésions  spinales  constatées  à  l'autopsie  du 
malade  ont  été  considérées  par  quelques  Mstologisles  comme  uc 
préexistant  pas  aux  manipulations  techniques  que  nécessite  l'exa- 
men de  la  moelle  au  microscop*;; 

3"  Enfin  deux  observations  (d'Immermann  et  de  Leyden).  qui 
se  rapportent  ix  la  paralysie  spinale  ascendante  aîguP  de  Landry, 
plulnt  qu'à  la  paralysie  spinale  antérieure  aiguC  de  l'adulte. 

J'ajoute  que  j'aurais  été  moins  aftîrnialir  sur  l'identité  de  nature 
do  la  paralysie  spinale  inranlile  et  de  la  paralysie  spinale  anté- 
rieure aiguC  de  l'adulte,  si  Thisloire  des  formes  subai^iii'  el  chro- 
nique de  cette  dernière  ne  devaient  nous  fournir  des  preuves 
plus  convaincantes  à  l'appui  de  cette  identification. 

Je  passe  de  suilo  à  l'élude  de  ces  formes  subuiguf!  et  chronique,  - 
me  réservant  de  vous  exposer  dans  un  chapitre  d'ensemble  ce 
qui  a  trait  au  Iraitenient  des  poliomyélites  anlérieures. 
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POLIOMYÉLITES  ANTÉRIEURES  (Sutïf) 

Paralysie  générale  spinale,  à  marche  rapide  et  curable 
et  Paralysie  spinale  antérieure  subaiguè  et  chronique. 

(Suite) 


PARALYSIE    SPINALE   A    UARCUE    RAPIDE    ET   CURABLE 

Exposé  des  faits.  —  Tableau  d'ensemble  de  la  maladie.  —  Parallèle  avec  la 
forme  aiguë  de  la  paralysie  spinale  antérieure  ;  avec  la  forme  subaiguë  de 
la  paralysie  spinale  antérieure.  - 

pROxosTic—  Diagnostic—  ëtiologie  et  Pathogéme.—  Anatomib  pathologique. 

paralysie  spinale  antérieure  subaigue   et  chronique 

Historique. 

Symptoiiatologie.  —  Paralysie  motrice.  —  Distribution  de  l'atrophie  aux  membre* 
inférieurs.  —  Résultats  de  l'examen  électrique.  —  Etat  des  réflexes.  —  Atro- 
phie des  muscles  paralysés.  —  Troubles  vaso-moteurs.  La  sensibilité  est  in- 
tacte. —  Caractères  négatifs.  —  Deuxième  étape  ;  envahissement  des  membres 
supérieurs  et  des  muscles  du  tronc.  —  Marche  descendante.  —  Parallèle  avec 
la  poliomyélite  antérieure  aiguë  ;  avec  l'atrophie  musculaire  progressive. 

Terminaison  :  i*  par  guérison  ;  —  2*  arrêt  de  la  maladie  sur  place;  —  3»*  mort 
à  la  suite  des  accidents  respiratoires  ou  bulbaires. 

ET10I.0GIE.  —  Causes  occasionnelles.  —  Maladies  fébriles  et  infectieuses  anté- 
rieures. —  Syphilis.  —  Intoxication  saturnine. 
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Avant  de  passer  à  l'étude  de  la  forme  subaiguë  de  la  poliomyélite 
antérieure,  je  désire  vous  dire  quelques  mots  d'une  forme  spéciale 
décrite  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine,  sous  le  nom  de  paralysie 
générale  spinale  à  marche  rapide  et  curable^  et  dont  l'individua- 
lité ne  me  parait  pas  encore  très  bien  démontrée.  D'après  les  deux 
médecins  distingués  que  je  viens  de  vous  citer,  cette  forme  de 
paralysie  spinale  est  caractérisée  par  les  traits  suivants  : 

a).  La  paralysie  et  l'atrophie  de  tous  les  muscles  du  corps 
(ceux  de  la  face  exceptés)  ; 
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i).  LinUgritê  de  In  seni-ibililé  etdes  sphincters; 
e).  L'iiilôgTité  dfi  la  nulrillon  cutanée  ; 
d).  Une  évolution  rapde  (quelques  moisj  : 
e).  La  guérison  complète  el  définitive  de   lotis  les  trouble^ 
paralytiques  et  alrophiques. 

Exposé  ues  f\its.  —  Les  faits  qui  ont  servi  à  MM,  Laiidou/y 
et  Déjerine  à  la  description  de  cette  funue  de  paralysie  spinale 
antérieure  sont  au  nombre  de  deux,  dont  l'un  communiqué  par 
le  professeur  Charcot.  En  fait  de  cas  plus  ou  moins  analogues, 
publiés  pai-  d'autres  auteurs,  MM.  Landouzy  et  Déjerine  n'ont 
trouvé,  dans  les  recueils  de  la  littérature  médicale,  qu'une  obser- 
vation de  Trey,  une  observation  d'Eisenlohr,  et  deux  observations 
de  Goldammer,  qui,  toutes  quatre,  diffèrent,  par  des  détails  assez 
importants,  de  la  description  donnée  par  mes  collègues  de  leur 
forme  particulière  de  paralysie  spinale  antérieure.  Une  observa- 
lion  d'un  auteur  anglais,  Lincoln,  n'est  point  passible  de  cettt* 
critique. 

Avant  de    vous   faire    connaître   les    raisons    pour    lesquelles 
MM.  LandouKy  et  Déjerine  prétendent  voir,  dans  celte  [uiralysie 
spinale  antérieure  curable,    une  maladie  à  piirl,  distincte  des 
autres  formes  de  poliomyélite  antérieure,  Je  vais  vous  donner  i 
une  idée  d'ensemble  de  la  symptomatologie  de  cette  alTeclion. 

Tabluiu  d'ensesiblic  ue  l.\  h-vlvuie.  —  Voici  la  desi-riplion  très 
nette,  qu'ont  donnée  MM.  Landouzy  et  Déjerine  du  tableau  d'en- 
semble de  cette  forme  curable  et  â  marche  rapide  de  poliomyélite 
antérieure  aiguS, 

Un  adulte  est  pris  subitement  de  paralysie  â  marche  rapide, 
débutant  en  général  par  les  membres  inférieurs,  puis  s'étendant 
aux  membres  supérieurs.  En  quelques  jours,  la  paralysie  est 
complète  et  généralisée  à  tous  les  muscles  du  corps,  ceux  de  la 
fcce  exceptés.  C'est  une  paralysie  flasque,  sans  aucune  espèce 
de  contracture,  avec  abolition  des  réflexes  tendineux.  llienUlt  les 
muscles  paralysés  s'alropliienl,  el  l'atrophie  atteint  rapidcraeul 
un  degré  extrême,  donnant  aux  malades  une  apparence  squelct- 
tiquc.  Cette  atrophie  siège  uniformément  dans  tous  les  mU9cles| 
paralysés,  aussi  les  membres  conservent-ils  leur  altitude  normale 
pendant  toute  la  durée  de  la  maladie.  La  période  d'état  est  alors 
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conslilinie,  le  malade  esl  un  paralytique  atrophié,  impotent  des  I 
quatre  membres,  conQné  au  lil,  ne  pouvant  exécuter  aucune  1 
espèce  de  mouveraeul.  L'allcralion  quantitative  et  qualitative  | 
de  la  conlractilité  éleclpo-rausculaire  (ri^actioQ  dégénéralive)  J 
montre conJiien  est  profonde  l'altération  de  la  fibre  musculaire; 
la  forme  vermiculaire  de  la  contraction  et  l'exagération  considé-  ' 
rable  de  la  contraction  idio-musculaire  plaident  dans  le  même 
sens.  Cette  période  d'état  persiste  pendant  plusieurs  semaines, 
sans  changeniL-nts  appréciables  ;  pui;*  queltjucs  mouvements  des 
extrémités  des  membres  commencent  à  devenir  possibles;  on 
assiste  à  un  retour  lent  et  progressif  des  mouvements  volontaire*, 
l'atrophie  restant  toujours  la  même:  cette  dernière  à  son  lour 
diminue,  les  muscles  se  restaurent,  les  altérations  de  la  contrac- 
tilitô  électro-musculaire  diminuent  en  môme  temps  ;  bref,  on 
assiste  au  retour  complet  de  la  niotililé  dans  tous  les  muscles,  eu 
nièrue  temps  que  ces  derniers  reviennent  à  leur  volume  normal. 
Pendant  toute  la  durée  de  la  maladie,  la  sensibilité  cutanée,  les 
sphincters  et  la  nutrition  de  la  peau  restent  parfaitement  intacts. 
On  ne  constate  qu'une  diminution  de  la  température  des  membres 
.paralysés,  qui  prennent  uue  teinte  violacée,  surtout  aux  extré- 
mités, lorsqu'ils  sont  en  contiict  avec  l'air  extérieur...  L'ne  fois 
débarrassé  de  ses  accidents,  le  malade  est  guéri  d'une  façon 
définitive...  La  maladie  évolue  en  quelques  mois,  au  bout  des- 
quels tout  rentre  dans  l'ordre,  et  ce  pronostic,  si  favorable  dans 
l'espèce,  peut  être  porté  au  moment  où  les  accidents  sont  à  leur 
maximum . 

PaHALL^LK    AVKC    U    KOIIME    AlCUE     UK     LA    PARALÏSIE    Sl'lSALE    AMIÎ- 

RiEDRG.  —  D'après  la  description  qui  précède,  il  existe  donc  une 
analof^ie  parfaite  entre  les  traits  cliniques  de  la  «  paralysie  spi- 
nale antérieure  à  marche  rapide  et  curable  "  de  MM.  Landouzy 
et  Déjerine,  et  les  traits  cliniques  de  la  poliomyélite  antérieure 
liguS  de  l'adulte.  Les  différences  résident  exclusivement  dans 
l'extension  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  musculaire,  et  dans  le 
mode  habitue!  de  terminaison. 

Dans  la  paralysie  spinale  antérieure  aiguë  de  Duchenne,  l'im- 
puissance  motrice  et  l'atpopliie  umsculuirc  consécutive  ne  frap- 
pent qu'un  nombre  limité  de  groupes  musculaires;  dans  la  forme 
ide  paralysie  spinale  antérieure,  décrite  par  MM.  Landou/y  et  Dé- 
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jerino,  la  paralysie  est,  sinon  gënC-rulc,  du  moios  généralisée  au\ 
qualro  membres  et  à  un  certain  nombre  de  muscles  du  Ironc: 
il  en  est  de  niéiiie  de  l'aliophie  musculaire  consécutive. 

De  plus,  tandis  que,  dans  lu  paralysie  spinale  antérieure  aigu6 
commune,  la  paralysie  et  l'atrophie  d'un  certain  nombre  de 
muscles  sont,  d'après  mes  dea\  collègues,  presfjuc  louJoursdéG- 
nitives,  irréparables,  le  contraire  arrive  dans  la  forme  de  pam- 
lysie  spinale  antérieure  aiguG  de  MM.  Landouzy  el  Déjerine. 

Enûn.  mes  deuv  collègues  ont  mentionné,  comme  autre  carac- 
tère dilTérenLlet,  l'Inconstance  de  la  Gëvro  et  des  autres  prodromes 
dans  leur  forme  de  paralysie  spinale  curable,  tandis  que  lu  fièvre 
est  une  manifestation  à  peu  près  constante  dans  la  forme  com- 
mune de  paralysie  spinale  antérieure  aiguë  : 

Y  a-t-il  là,  je  me  le  demande,  de  quoi  établir  une  ligne  de 
démarcation  bien  tranchée  entre  ces  deu\  maladies?  Je  ne  le 
crois  pus,  pour  mu  pari,  et  voici  mes  raisons; 

Je  ferai  remarquer  d'abord  que  la  curabilité  du  la  paralysie  et 
de  l'atrophie  musculaire  consécutive  peut  se  rencontrer  dans  des 
cas  de  paralysie  spinale  antérieure  aigu6  de  la  forme  commune. 
C'est  un  point  que  je  vous  avais  signalé  dans  une  précédente 
leçon,  et  j'ajoutais  que,  d'après  tes  observations  connues,  la  gué- 
rison  paraissait  <^tre  le  mode  de  terminaison  le  plus  fréquent. 
D'autre  part,  en  vous  parlant  de  la  distribution  de  la  paralysie  et 
de  l'atrophie  musculaire,  je  vous  ai  dit  que,  au  début,  celle-ci  in- 
téresse, dans  la  majorité  des  cas,  les  quatre  membres,  témoin 
une  observation  de  Duchcnne,  dont  je  vous  ai  parlé  avec  quelques 
détails. 

Dans  ces  conditions,  je  me  demande  si  en  se  basant  sur  deux 
faits  uniques,  réalisant  des  caractères  différentiels  ([ui  n'ont  qu'une 
valeur  relative,  il  est  légitime  d'opposer  une  forme  dt:  paralysie 
spinale  antérieure  aiguC,  à  marche  rapide  et  curable,  Â  la  forme 
commune  de  poliomyélite  antérieure  aiguë,  que  j'ai  étudiée  dans 
une  précédente  leçon. 

PARALLELli    AVEC    LA    KOltMË   Sl'BAIGUË    DE   U   l'AHALVâlIS   SPJHAUS   JLX- 

r£iuEL'HK.  —  Il  existe  également  une  parfaite  ressemblance  ealre 
les  traits  cliniques  de  la  forme  de  paralysie  spinale  antérieure, 
décrite  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine,  et  la  forme  subaiguS  du 
[wralysie  spinale  antérieure  de  l'adulte,  dont  je  m'occuperai  dons 
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.  prochaine  leçon.  Je  dis  que  la  ressemblance  entre  ces  deux 
formes  morbides  est  parfaite,  que  leur  différence  réside  unique- 
ment dans  le  mode  d'évolulion,  MM.  Landouzy  et  Déjerine  ne  sir 
sonl  point  fait  faute  de  le  roconnallre.  Voici,  en  effet,  ce  qu'ils 
Écrivaient  à  la  suite  de  leur  seconde  observation .  de  celle  qui  leur 
a  été  coramuDiquéo  par  le  professeur  Charcot  :  «  La  géoéralisa- 

îon  de  la  paralysie  et  de  l'atroptiie,  l'état  de  la  contraclilité  fara- 
tique,  qui  était  très  diminuée,  l'absence  de  troubles  du  côté  de^ 
bÎDclers,  l'intégrité  de  la  sensibilité,  tous  les  symptômes,  en  un 
pot,  correspondaient  absolument,  sauf  la  rapidité  de  l'évolution, 

i  type  clinique  décrit  parDuchenne.  »  Dans  ma  prochaine  leçon, 

s  vous  fournirai  des  preuves  de  la  curabilitê  possible  de  la  para- 
Hysie  spinale  antérieure  subaigufi.  Donc,  entre  celle-ci  et  la  forme 
Tjécrite  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine  subsiste  cette  seule  diffé- 
rence que,  dans  la  première,  la  paralysie  et  l'atrophie  musculùrc 
m'envahissent  que  successivement,  par  étapes,  les  quatre  membres 
rat  un  certain  nombre  de  muscles  du  tronc,  tandis  que  dans  la 
nconde,  cet  envahissement  est  isochrone.  Eh  bien!  je  le  répète, 

B  ne  vois  pas  là  de  quoi  établir  entre  ces  deux  formes  morbides, 

lue  ligne  de  déaiarcation  absolue. 

pROMoSTic.  —  Si  les  observations  du  genre  de  celles  publiées 
r  MM.  Landouzy  et  Déjerine  venaient  t  se  multiplier,  on  pour- 
wil  en  conclure,  ainsi  que  l'ont  fait  ces  deux  médecins,  que  le 
pronostic  de  la  poliomyélite  antérieure  est  favorable  à  tous  les 
points  de  vue,  lorsque  d'emblée  la  paralysie  et  l'atrophie  muscu- 
liaîre  se  généralisent  aux  quatre  membres.  Dans  l'état  actuel  des 
làoses,  celte  manière  d'envisager  le  pronostic  de  la  pohorayélile 
intérieure  ne  peut  être  acceptée  qu'avec  réserve;  mais,  en  somme, 
il  est  possible  qu'elle  soit  l'expression  exacte  de  la  vérité.  Donc, 
ans  un  cas  de  paralysie  motrice  rapide  des  quatre  membres, 
[ivec  atrophie  musculaire  consécutive,  réalisant  dans  toute  sa 
■pureté  le  syndrome  de  la  poliomyélite  antérieure,  vous  pouvez, 
s  certaines  réserves,  prédire  la  guéiison,  ainsi  que  le  fit  le 
professeur  Obarcot  à  propos  du  second  cas  de  paralysie  spinale 
intérieure  relaté  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine. 

DucNosTic.  —  Les  éléments  du  diagnostic  différentiel  de  cette 
forme  curable  de  paralysie  spinale  antérieure  aiguë  et  des  autres 
formes  de  paralysie  spinale  antérieure  se  déduisent  de  ce  que  je 
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viens  de  vous  dire.  Ces  éléments,  je  le  répète,  ont  une  valeur  es- 
senLîelleraent  relative.  Vous  en  trouverez  la  preuve  dans  cet  autre 
passage  que  j'emprunte  au  mémoire  de  MM.  Landouzy  et  iKje- 
rine.  «  Dans  la  paralysie  spiiiaie  de  Cadtilte,  quelque  înlenses 
que  soient  les  phénomènes  paralytiques  et  atrophiques,  certains 
groupes  musculaires  sont  toujours  plus  pris  que  d'autres;  dans 
la  parali/sie  générale  spinale  à  marc/ie  rapide  et  curable,  tous 
les  muscles  sont  atrophiés  et  paralysés  d'une  fayon  égale  el 
symétrique.  C'est  celte  généralisation  des  sympli^mes,  celle  symé- 
trie, celte  régularité  des  phénomènes  d'alrophie  el  de  paralysie, 
qiù  peut  et  qui  doit  élre  opposée  à  la  répartition  inégale  et  irré- 
gulière des  accidenls  semblables  que  l'on  observe  dans  la  paraly- 
sie spinale  de  l'adulte;  enfin  les  altérations  de  la  conlraclilitô 
faradique  sonl  variables  suivant  les  muscles,  dans  celle  dernière, 
généralisées  au  contraire  à  tous  les  groupes  musculaires,  dans 
l'afTeclion  que  nous  éludions  ici.  » 

Ce  diagnostic  différentiel  est  donc  exclusivement  basé  sur  des 
nuances  de  symptômes  et  d'évolution.  J'ajoute  qu'il  n'y  a  réelle- 
ment utilité  à  le  faire  qu'en  raison  du  pronostic  favorable  de  ces 
paralysies  spinales  antérieures  à  marche  rapide  el  à  généralisation 
initiale. 

Etiologie  et  PATiioct^iE.  —  Si  je  suis  peu  dii^posé  à  recon- 
naître une  individualité  complète  il  la  forme  de  paralysie  spinale 
antérieure,  décrite  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine,  c'est  parce  que 
je  crois  que  le  moment  est  venu  de  réagir  contre  cette  tendance 
que  je  vous  ai  déjà  signalée,  qui  pousse  les  palhologblcs  à  mul- 
tiplier, sans  raison  valable,  les  formes  d'amyotrophiea.  Je  mu 
bâte  d'ajouter  qu'il  y  a  cependant  des  raisuns  sérieuses  de  consa- 
crer une  allenlion  spéciale  à  cette  forme  de  paralysie  décrite  par 
mes  deux  confrères  ;  raisons  basées  sur  son  pronostic  si  excep- 
lionnellemenl  favorable  el  que  je  vous  ai  déjà  dites;  raisons 
basées  sur  l'ctiologie  présumée  de  la  maladie. 

En  parlant  de  l'éliotogie  de  cette  forme  parliculière  de  myélo- 
pathie,  MM,  Landouzy  et  Déjeriiie  commencent  par  déclarer  que 
•  c'est  là  malheureusement  un  point  sur  lequel  les  éclaircissements 
font  comptélemenl  défaut  ■.  Ils  se  livrent  ensuite  à  des  cousidà- 
ralions,  d'ordre  intuitif,  doni  je  crois  devoir  vous  fîiîre  ressortir 
toute  la  portée. 
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MM.  Landouzy  el  Dt^jerine  se  dniianilenl  Cfimmenl  il  arrivr 
[Ue  <Ips  alléralicms  d'un  même  système  fonrlioiiai"!,  tel  qui' 
lies  rentres  tpophiques  cL  motcups  dos  cornes  anlc^rieupcs,  lantôl 
p-aboulîssent  à  des  ravages  irréparables,  et  lanWt  subissent 
me  restauration  complète.  Leur  idée  est  qu'on  a  allaclii'i  uni' 
r  importance  e\ag(^réc  au  siège  e\act  des  alTcctions  myélopathi- 
ques,  et  qu'on  n'a  pas  tenu  snfflsamment  complu  de  \ii  cause  qui 
Hgit  sur  un  système  fonctionnel  déterminé,  pour  y  produire  des 
altérations  de  structure  (ou  dynamiques)  :  altérations  réparables 
ftii  irréparables,  suivant  la  nature  de  l'élémenl  pathogène. 

Je  croîs  qu'il  y  a  uhli  source  de  progrés  futurs,  dans  celle 
manière  d'envisager  les  choses.  Je  vous  ai  parlé  du  rôle  vraisem- 
blable des  maladies  infectieuses,  dans  le  développement  de  cer- 
laines  amyotrophies,  du  rôle  de  certains  poisons  inorganiques, 
tels  que  le  plomb.  J'ajoute  aujourd'hui  que  je  suis  loul  îi  fait 
porté  A  croire,  avec  MM.  Landouzy  et  Déjerinc,  que  différents 
virus  infectieux,  différents  poisons  inorganiques,  venant  à 
oxercer  leur  action  délétère  sur  les  cornes  antérieures  de  la 
moelle  (ou  sur  tout  aulre  système  fonctionnel),  doivent  produire 
des  altérations  variables  comme  intensité,  comme  profondeur  et 
vomme  durée.  C'est  dans  la  nature  variable  de  l'agent  înfec- 
^eux,  toxique  ou  dyscrasique,  qui  engendre  les  myélopalhies,  et 
particulièrement  la  poliomyélite  antérieure,  que  nous  trouverons 
sans  doute  l'explication  de  ces  variantes  d'évolution  et  de  pronostic 
des  modalilÉs  d'une  seule  et  même  maladie.  Par  ces  derniers 
mots  j'entends  un  ensemble  de  syniptùmos,  toujours  les  mômes, 
-en  rapport  avec  l'altération  d'un  même  système  fonctionnel,  ainsi 
que  celu  se  trouve  réalisé  dans  les  différentes  variétés  de  polio- 
myélite antérieure. 

Mes  collègues,  Landouzy  et  Déjerine  vont  plus  loin;  ils  incli- 
nent à  voir  autant  de  maladies  différentes,  dans  les  diverses 
myélopathiesqui,  intéressant  un  même  système  fonctionnel,  sont 
engendrées  par  des  agents  pathogènes  diffi'rents.  Pour  eux,  '<  il 
n'y  a  pas  plus  de  maladies  de  la  moelle  qu'il  n'y  ii  de  maladies  des 
reins  ou  de  maladies  de  la  peau,  mais  bien  des  déterminations, 
des  loca/ùaiioiis  d'ime  maladie  générale,  se  faisant  tanlûl  sur  le 
nèvraxc,  tanlôt  sur  la  peau,  tantût  sur  tes  reins,  et  cela  succes- 
sivement ou  en  même  temps,  elr.  o 
Je  ne  recherche  pas  ce  ijuil  y  a  de  vrai  ou  di^  dii^rulabk'  dans 
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celle  mani6re  de  comprendre  les  choses.  Ce  que  je  veu\  vous 
graver  dans  l'esprit,  c'est  que  des  causes  différentes,  agissant  sur 
un  raôme  sysième  fonclionnel,  tel  que  les  cornes  antérieures, 
engendreront  des  myclopathies,  qui  se  traduisant  toujours  par 
les  niâmes  -lymptômes,  pourront  réaliser  des  variantes  très  nom- 
breuses, quant  à  l'évolution  et  au  pronostic. 

Pour  faire  l'application  de  ces  principes  à  une  des  observii- 
lions  relatéi;s  par  MM.  Landouzy  et  Déjerine,  je  vous  signale 
que,  dans  ce  cas,  on  a  trouvé,  à  l'autopsie,  un  loyer  ancien  de 
téphro-myélite  antérieure,  résidu  d'une  paralysie  infantile  de 
vieille  date  ;  de  plus,  le  malade  a  succombé  à  une  tuberculose 
miliaire  aiguC.  Voilà  deux  circonstances  qui  me  paraissent  jeter 
beaucoup  de  lumière  sur  l'étiologle  de  ce  cas.  A  mes  vous,  les 
résidus  de  la  paralysie  spinale  infantile  antécédente  ont  joué  le 
rôle  de  prédisposition  h  une  nouvelle  myélopatliie  ;  j'ai  déjà 
insisté  sur  ce  rôle  de  la  paralysie  infantile  et  d'autres  maladies  de 
la  moelle.  La  paralysie  spinale  antérieure  aiguC,  qui  s'est  déve- 
loppée ultérieurement  chez  le  malade,  a  été  vraisemblablemenl 
le  résultat  d'une  localisation  de  la  tuberculose  sur  le  système 
antérieur  de  la  substance  grise  de  la  moelle,  et  si  ce  système 
antérieur  a  été  smlallpint,  c'est  sans  doute  en  vertu  de  la  pré- 
disposition dont  je  viens  de  vous  parler;  c'est  parce  que  les 
traces  de  la  paralysie  spinale  infanlile  aniccédenle  ont  en  quelque 
sorte  joué  le  rôle  de  point  d'appel. 


AsATOMiE  PATUOLOciQiiE.  —  Une  des  observations  publiées  par 
M,  Landouzy  et  Déjerine  Fournit  une  nouvelle  prouve  du  rapport 
qui  lie  le  syndrome  de  la  [jaralysie  spinale  antérieure  à  l'altération 
du  sysième  antérieur  do  la  substance  grise  de  la  moelle.  Les 
racines  antérieures  et  les  nerfs  intra-musculaires  ne  présentaient 
aucune  altération  appréciable  par  nos  moyens  d'investigation.  Au 
contraire  dans  la  moelle,  indépendamment  du  foyer  ancien  de 
paralysie  infantile,  dont  il  a  déjà  été  question,  il  existait  des  alté- 
rations légères  des  colonnes  antérieures,  sur  toute  la  longueur  du 
névraxe.  La  substance  grise  centrale  et  les  faisceaun  blanc* 
élaicnt  iiarfailenieni  sains. 
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Je  passe  mainlrnant  à  l'élude  di'?  formes  tubaigaè  et  throtâque 
de  paralysie  spinale  antérieure  ([>ucheiuie>.  de  la  poUomyéUle 
Ultérieure,  dont  nous  avon^  déjà  éludiê  la  fonue  ai^uë  telle  qu'elle 
se  présente  chez  l'enfanl  jMtrtdyfie  spinale  infantile]  el  cbex 
fadulte  (paralysie  spinale  antérieure  aiytif  de  faJulteJ. 

QlSTOKioVE.  —  C'est  eocore  à  Ductieano  que  revient  le  mêrile 
d'avoir  conféré  à  la  forme  subaigué  de  la  poliomyélite  antérieure 
son  individualité  oosolo^que.  Dè^  1833.  cet  admirable  ob5cr\'ik- 
teur  avait  écrit  les  ligne?  qui  suivent  : 

Il  existe  une  espèce  de  paralysie  générale  dans  laquelle  les 
bcûllés  inlellecluelles  restent  intactes,  dans  laquelle  le  cerveau 
et  ses  membranes,  contrairement  à  ce  qu'on  observe  dans  la  pa- 
ralysie générale  des  aliénés,  ne  présentent  aucune  altération  ana- 
Itomique;  je  l'ai  appelé  paralysie  yéaérale  spinale  parce  'qu'elle 
itrouve  parfois  sa  r<iison  d'être  dans  des  lésions  anatomiques 
de  la  moelle,  et  que.  dans  les  cas  où  elle  ne  laisse  aucune  trace 
roalérieUe  appréciable,  on  ne  peut,  en  raisonnant  d'après  les  faits 
I  physiologiques  et  pathologiques  connus,  la  rapporter  à  la  lésion 
■id'aucun  autre  appareil  nervcat  que  la  moelle  épiniére.  » 

Sur  ce  dernier  point,  sur  le  siège  spinal  de  la  maladie  entrevue 
Ipuis  individualisée  par  Ducbenne,  les  faits  ont  donné  raison  à  ce 
ïdermer.  Mais  avant  de  poursuivre  cet  exposé  hiflorique.  je  crois 
levoir  insister  sur  un  point  de  terminologie  :  Il  n'y  a  aucune 
lanalogic  à  établir  entre  la  maladie  en  question  et  la  paralysie 
Wfénérale  des  aliénés.  Le  rapprochement  tenté  par  Ducbenne  était 
Itoin  d'être  heureux,  et  il  a  certainement  nui  au  but  visé,  qui  était 
K-de  faire  entrer  la  paralysie  spinale  antérieure  subaigué,  dans 
ries  cadres    de  la  nosologie. 

El  pourtant,  Ducbenne  avait  distingué,  avec  sa  perspicacité 
I  liabituelle,  tes  caractères  cliniques  qui  assurent  à  cette  maladie 
I  une  place  à  part  au  milieu  des  ulTections  qui  se  manifestent  par 
hàe  ta  paralysie  des  mouvements.  Voici  comment  il  s'exprimait  à 
[  cet  égard,  dès  1833,  vingt  ans  avant  de  voir  triompher  ses  vues  : 
Les  caractères  fondamentaux  de  la  paralysie  générale  spî- 
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iiale  sont  :  1°  ralTaihIîsscnienI  cl  progressivciiu-nt  l'aliolilion  de? 
ipouvemenls  volontaires,  affectant  d'ordinaire  priraitivcmcnt  les 
membres  inférieurs  ou  l'un  d'eux,  else  gônéralisant  ensuite;  2' la 
perle  ou  la  diminution,  dès  le  déhul.  de  la  conlractililé  électro- 
musculaire  dans  les  muscles  paralysés;  et  3"  ratroplùe  en  masse 
des  muscles  paralysés  et  la  luétamorpliose  graisseuse  d'un  certain 
nombre  d'entre  eux,  h 

Vingt  ans  après,  Duchenne  pouvtiil  affirmer  qu'il  n'avait  rien  à 
ajouter  à  cette  espèce  de  déQnilion,  justifiée  par  les  cas  nou- 
veaux qu'il  avait  été  à  même  de  recueillir.  Guidé  ]>ar  certaines 
raisons  d'analogie  dont  je  vous  ai  déjù.  parlé,  Duchenne  croyait 
pouvoir  ajouter  :  •  Qu'il  est  permis  de  compléter  la  définition 
donnée  ci-dessus  de  la  paralysie  générale  spinale  subaiguC,  en 
disant  que  l'atropliie  subaiguë  des  cellules  antérieures  de  la 
moelle  est  probablement  le  caractère  anatomique  principal  do  cette 
espèce  morbide.  " 

Ce  dernier  point  peut  être  considéré  aujourd'hui  comme  déR- 
nitivemcnt  démontré;  je  vous  en  fournirai  la  preuve  tout  4  l'heure. 
en  vous  exposant  l'anatomie  pathologique  de  la  jiaralysie  spinale 
antérieure  subaiguP. 

Quant  au  reste,  je  crois  devoir  vous  épargner  l'énuméralion 
fastidieuse  des  travaux  qui  ont  paru  dans  ces  vingt  dernières 
années,  et  qui  sont  xeuus  corroborer  la  doctrine  de  Duchenne; 
je  me  bornerai  à  vous  signaler,  dans  le  cours  de  cette  leçon, 
ceux  de  ces  travaux  qui  offrent  im  intérêt  exceptionnel. 

Je  passe  de  suite  à  la  symptomalologie  de  la  fiaralysie  spinale 
antérieure  subaiguË. 

SïMPTûSATOLoniE.  —  Eu  VOUS  cilant  tout  à  l'heure  les  lignes 
dans  lesquelles  Duchenne  éuonçait  les  caractères  cUiiiqucs  qui 
distinguent  la  paralysie  spinale  antérieure  suhaiguë  des  autres 
formes  de  paralysies  motrices,  je  vous  ai  donné  un  résumé 
fidèle  de  celle  symptomatologie. 

Paralijsie  motrice.  —  La  première  manifestation  en  date  est 
la  ]>aralysic  motrice,  annoncée  d'abord  par  une  sensation  de  lassi- 
tude, rarement  par  de  la  fièvre. 

Dans  le  plus  grand  nombre  des  cas  connus,  la  paralysie  a 
débulé  par  les  membres  inférieurs,  i'ius  rarement,  les  troubles 
de  la  molililé  envahissent  d'abord  les  membres  supéricuris  :  Erb  et 
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lÔseDwal  en  ont  puJiIié  des  exemples.  J'ajoute  de  suile  que  la 
paralysie,  quel  que  soit  son  siège  initial,  affecte  toujours  une 
intensité  prédominante  d'un  seul  côté. 

DiHrihution  de  ta  paralysie  aux  membres  inférieurs.  —  Aut 
ïnembros  inférieurs,  la  paralysie  envahit  d'abord  les  fléchisseurs  : 
fléchisseurs  du  pied  sur  la  jambe,  fléchisseurs  de  la  cuisse  sur  le 
)iassin;  les  extenseurs  de  la  jambe  sur  la  cuisse  ne  sont  pris 
jpi'en  seconde  date. 

[|  en  résulte  une  gène  de  la  marche  et  de  la  station  debout, 
^  ne  se  traduit  d'abord  que  parla  rapidité  insolite  avec  laquelle 
'tt  manifeste  la  fatigue  musculaire;  puis,  certains  jours,  la 
iparalysie  ayant  fait  des  progrès,  le  malade,  au  moment  de  monter 
Un  escalier,  ou  à  la  suite  d'une  course,  plie  sur  lui-même;  à 
iout  de  forces,  il  est  obligé  de  prendre  le  lit,  pour  des  semaines 
'fll  des  mois,  si  ce  n"est  pas  pour  le  reste  de  ses  jours. 

C'est  généralement  quand  les  choses  en  sont  à  ce  point,  que  le 
médecin  est  appelé  à  voir  le  malade  :  il  trouve  alors  l'occasion  de 
Rechercher  les  autres  symptômes  qui  coïncident  avec  cette  paraly- 
ïde  motrice.  Ces  symplômes.je  vais  vous  les  énuniércr  rapidemenl. 
BésuUats  de  texamen  électrique.  —  C'estd'abord  une  diminu- 
m  de  la  coniractililê  faradique  des  muscles  paralysés,  qui  avait 
été  observée  et  signalée  déjà  par  Ducheune.  Il  a  été  reconnu 
^suite  par  Erb,  Bemhardt,  Rosenthal,  etc.,  que  cette  diminution 
la  contractililé  faradique  n'est,  à  vrai  dire,  qu'une  des  manifes- 
llations  de  la  réaction  de  dégénérescence. 

On  sait  aujourd'hui  que  la  réaction  de  dégénérescence  fait 
partie  intégrante  de  la  symptomatologîc  de  la  poliomyélite  anté- 
ilicure  subaiguë  ou  chronique. 

Etat  des  réflexea.  —  On  constate  aussi  une  diminution  pro- 
^ssive  de  {'excitabilité  réflexe  des  muscles  paralysés,  qui  va 
jusqu'à  l'abolition  complète,  au  fur  et  à  mesure  des  progrès  de  la 
i^ralysie  motrice. 

Atrophie  des  muscles  paralysés.  — D'autre  pari,  les  muscles 
{laralysés  sont  frappés  d'une  atrophie  en  masse,  qui  évolue 
comme  l'atrophie  musculaire  des  formes  aiguës  (paralysie  spinale 
infantile  et  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte),  que  nous 
avons  déjà  étudiées.  L'atrophie,  suivant  l'expression  de  Duchenne, 
attaque  la  masse  des  membres  [raralysés,  qui  semblent  se  momi- 
fier en  quelque  sorte. 
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Au  début,  les  muscles  en  voie  d'atrophie  sont  souvent  dou- 
loureux à  la  pression. 

Autre  détail  sur  lequel  la  plupart  des  auteurs  n'ont  peul-élre 
pas  assez  insisté,  c'est  qu'il  n'est  pas  rare  d'observer  des  contrac- 
tions fibrillaires  dans  les  muscles  paralysés,  aii  début  de  celle 
phase  atrophique. 

Troubles  vaso-moteurs.  —  Du  côté  de  la  peau,  on  constate,  au 
siège  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  musculaire,  des  phénomènes 
en  rapport  avec  des  troubles  vaso-moteurs  que  j'ai  déjà  eu  occa- 
sion de  vous  signaler  à  propos  des  formes  aiguës  de  poliomyélile 
antérieure  :  la  peau  des  pieds  et  des  jambes  est  froide  et  cya- 
nosée. 

Im  sensibilité  7*este  intacte.  —  La  sensibililé  reste  absolumenl 
normale,  à  part  les  phénomènes  de  paresthésie,  engourdisse- 
ments, fourmillements,  dont  je  vous  ai  parlé  un  peu  plus  haut, 
et  qui  font  surtout  parlie  de  la  phase  prodromique. 

Je  vous  signalerai,  en  passant,  une  curiosité  pathologique  qui 
vaut  la  peine  d'être  relevée  :  dans  un  cas  de  poliomyélite  anlé- 
rieure  chronique,  Erb  a  constaté  une  suppression  de  la  sécrélion 
sudorale  aux  membres  paralysés  ;  la  sécrétion  de  la  sueur  s'est 
rétablie  dans  la  suite,  en  même  temps  que  se  dissipait  la 
paralysie  motrice. 

Caractères  négatifs.  —  En  dehors  de  cela,  il  ne  me  reste  plus 
a  vous  signaler,  pour  ce  qui  concerne  la  période  d'état  de  celte 
maladie,  que  des  caractères  d'ordre  négatif  : 

Les  troubles  des  fonctions  génito-urinaires,  les  troubles  de  la 
défécation,  ces  mortifications  de  la  peau  dans  les  régions  qui 
sont  soumises  à  une  compression  permanente,  telles  que  le  siège, 
et  qu'on  appelle  ulcérations  de  décubitus,  les  troubles  des  fonc- 
tions végétatives,  font  complètement  défaut  dans  les  cas  types 
de  poliomyélite  antérieure  subaiguë  ou  chronique. 

Evolution  de  la  maladie  :  a).  Marche  ascendante.  Première 
étape.  —  Début  par  les  7nembres  inférieurs.  —  Dans  Thypo- 
lh'>se  que  j'ai  envisagée,  celle  où  la  paralysie  débute  par  les 
membres  inférieurs,  et  c'est  Là  le  cas  le  plus  fréquent,  les  mani- 
festations de  la  maladie,  constituée  comme  je  viens  de  vous 
le  dire,  restent  cantonnées  pendant  un  temps  plus  ou  moins 
li>ng  dans  les  extrémités  inférieures.  Les  choses  peuvent  durer 
ainsi  pendant  des  mois.  Au  bout  de  ce  délai,  quelquefois  plus 
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lùL,  la  paralysie  et  l'atropliie,  qui  n'est  jamais  lougue  à  la  suivre, 
ainsi  que  les  symptômes  concomitaats  déjà  signalés,  s'éleodenl 
aux  membres  supérieurs. 

Deuxième  éUipe.  —  E>n-<ûiiiseMfHt  des  iiirniftres  supérieurs  et 
dfs  muscles  du  tronc.  —  Ce  sont  d'abortl  les  mouvements  de  la 
main  qui  perdent  de  leur  ^-igueur,  par  suite  d'une  parésîe  des 
muscles  postérieurs  de  l'avaat-bras. 

Puis  la  faiblesse  gagne  les  muscles  propres  de  la  main,  les 
muscles  de  la  région  antérieure  de  l'avant-bras,  ceux  du  bras, 
puis  les  muscles  qui  s'allachent  à  l'épaule  et  au  lhora\  Du- 
cbenne).  Si  la  maladie  n'est  pas  enrayée  dans  sa  raarclie,  la 
paralysie  s'étend  aux  muscles  du  tronc,  quelquefois  à  cent  de  la 
bce,  ainsi  que  lavatl  déjà  noté  Duchenne.  Je  vous  le  répète, 
l'atrophie  musculaire  suit  toujours  de  près  celle  paralysie,  atro- 
phie qui  s'attaque  en  masse  â  tout  un  groupe  de  muscles  déjà 
|iaralysés.  Elle  est  précédée  et  accompagnée  des  modifications 
de  la  contraclillté  électrique  des  nerfs  et  des  muscles,  qui  conslt- 
lucnt  la /•eac/i'on  de  déf/énèrescencc. 

b).  Marche  descendante.  —  La  paralysie  et  l'atrophie  ne 
suivent  jias  toujours  cette  évolution  ascendante.  La  paralysie  peut 
débuter  par  les  membres  supérieurs,  et  envahir  ensuite  succes- 
sivement les  muscles  des  membres  inférieurs  et  les  muscles  du 
tronc,  quelquefois  ceux-ci  avant  ceux-là,  et  c'est  ce  qui  imprime  à 
ce  mode  d'évolution  une  gravité  spéciale.  La  raison,  vous  la 
devinez  sans  doute.  Parmi  les  muscles  du  troue,  il  s'en  trouve 
qui  concourent  â  l'entretien  du  jeu  de  la  respiration,  et  lorsqu'ils 
viennent  à  se  paralyser,  les  malades  sont  pris  d'une  giïne  respi- 
ratoire, qui  par  moments  s'exagère  sous  forme  d'asphyxie.  Il  n'est 
pas  rare,  dans  la  paralysie  générale  spinale  subaiguë,  que  la  ter- 
minaison fatale  soit  la  conséquence  d'un  de  ces  accès. 

Parallèle  avec  la  patioimjélite  antérieure  aiguë.  — En  somme, 
vous  voyez  que  la  symptomatologie  de  la  paralysie  générale 
spinale  suhaigu€  se  réduit  à  un  syndrome  peu  compliqué  et  des 
plus  nets.  Vous  voyez  que  cette  symptomatologie  reproduit,  dans 
ses  traits  essentiels,  celle  de  la  paralysie  spinale  infantile  et  celle 
de  la  paralysie  spinale  antérieure  de  l'adulte,  qu'elle  n'en  diffère 
que  par  une  marche  moins  aiguë,  moins  rapide,  la  paralysie  et 
l'atrophie,  dans  les  deux  formes  aiguës,  envahissant  d'emblée, 
d'un  seul  coup,  les.  muscles  sur  lesquels  la  maladie  doit  porter 


311  LK';iiss  sril  Ll-s  siALAuiiis  iir  sYsTtiiE  seuvkix 

ses  ravages,  lundis  que  cliins  lii  furmc  subaigui-,  donl  nous  1 
occupons  présente  me  ni,  la' paralysie  et  l'alrophie  suivenl  une 
marche  progressivempnl  cxlt^nsivc,  lanlôl  axcendmitti.  tanlôlrfw- 
rendt/iilp. 

Parnllèle  avec  f/ttrophie  munctilnire  pmgressive.  —  Cette 
marche  progressivement  exlensîve  diffère  de  celle  de  l'alrophie 
musculaire  progressive,  non  soulemenl  par  une  rapiditt  beaucoup 
plus  grande,  mais  encore  par  un  autre  fait,  sur  lequel  je  ne 
saurais  trop  insisler  :  c'est  que,  en  se  propageant  d'un  segment 
de  membre  Â  un  autre,  d'une  région  à  une  autre,  la  paralysicet 
l'alropliie  frappent  en  masse  des  groupes  entiers  de  muscles,  au 
lieu  de  s'attaquer  aux  différents  muscles  isolément,  ou  à  des 
portions  limilées  d'un  môme  muscle. 

L'n  aulre  point  sur  lequel  il  Dsl  indispensable  d'insister,  c'est 
que  la  paralysie  et  l'atropliic  musculaire,  dans  les  cas  de  polio- 
myélite antérieure  subaigiiL'  el  clu-onique,  ne  suivent  une  marche 
extensive  que  dans  des  limites  déterminées. 

Le  mot  proyressif  ne  doit  pas  être  pris  ici  dans  le  sens  qu'on 
lui  altribuait  jaiis,  et  qui  implique  une  tendance  à  une  aggm- 
valion  continue  jusqu'à  terminaison  mortelle.  Le  contraire  s'ob- 
serve assez  souvent,  dans  lu  paralysie  générale  spinale  de  Du- 
ché nne. 


DiFiÉiiK.ns  MDUBS  UE  TEituiMisu».  —  L'ue  fols  purvciiue  à  sa 
période  d'état,  autrement  dit,  quand,  dans  t'espace  de  quelques 
mois,  la  maladie  s'est  constituée  à  l'élal  de  paraplégie  avec 
atrophie,  ou  à  l'êlal  de  paralysie  airophiquc  iuléressant  un  cer- 
tain nombre  de  muscles  aux  quatre  membres,  trois  éventualités 
sont  possibles  : 

i"  Terminaison  par  guérison.  —  La  pandysie  el  l'atrophie  non 
seulement  cessent  de  s'étendre,  mais  rétrocèdent,  et  colle  rétroces- 
sion des  accidents  paralytiques  el  atrophiques  peut  aller  jusqu'à 
la  guérison  complîjte.  Ce  mode  de  terminaison  peut  être  l'œuvre 
de  la  nature,  ou  le  résultat  d'un  iraîleracnt  bien  dirigé,  il  en 
existe  aujourd'hui  des  exemples  bien  avérés  (Duchenne,  Eisen- 
lohr). 

2*  Arrêt  df  la  maladie  sur  place.  —  La  maladie  s'urrtto 
m  litu;  les  muscles  alleinls  jusque-lii  restent  paralysés  et 
alrophiës,  ot  peu  â  peu  leur  excitabilité  électrique  s'éteint.  Les 
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Condamnas,  pour  le  resle  de  leurs  jours,  à  un  éla^ 
d'irupoteDce  rdalive;  ce  sont  de  vérîlables  infirmes. 

Pour  qui  les  examine  à  une  époque  un  peu  éloignée  du  début 
de  la  maladie,  une  ronfusion  e?l  facile  â  corameUre  entre  za» 
résidus  d'uJie  paralysie  sphtale  antérieur»-  stibaigtié,  et  ceu\ 
d'une  paralysie  spinale  antérieure  aigiif;  une  recherche  minu- 
tieuse des  comoiéraoralirs  peut  seule  faire  éviter  cette  confusion. 

3"  Terminaison  fatale,  à  la  suite  d'accidents  respiratoires  ou 
bulbaires.  —  La  paralysie  et  l'atrophie  musculaire,  ainsi  que  je 
TOUS  l'ai  déjà  signalé,  gagnent  des  muscles  associés  au  jeu  des 
grandes  fonctions:  muscles  respirateurs  thoraciqucs,  muscles  de 
b  déglutition  (langue,  pharynx). 

On  connaît  aujourd'hui  quelques  observations,  où,  à  une  phase 
avancée  de  la  maladie,  la  paralysie  spinale  antérieure  subaiguj^ 
s'est  compliquée  d'accidents  en  rapport  avec  une  paralysie  bul- 
baire. 

Duchenne  en  avait  déjà  relaté  un  e\emple,  Une  observation  très 
importante  de  Cornïl  et  Lépine,  dont  il  sera  question  à  propos  de 
l'analomie  palhologique,  nous  en  fournil  un  aulre.  Dans  une 
observation  publiée  par  Bernhardt ,  en  .\llomagne,  on  trouve 
mentionnés  des  troubles  de  l'arliculalion  des  sons,  des  mouve- 
menls  des  lèvres  el  de  la  déglutition.  Tout  récemment  (1887)  un 
nédecin  de  Brème,  M.  lïuss,  a  publié  une  observation  de  polio- 
myélite antérienre  chronique  de  l'adulle,  avec  Iransformalion  en 
myélite  bulbaire  aiguë. 

Durée.  —  Il  est  dilTicile  de  donner  des  indications  précises  sur 
la  durée  la  maladie-  Cette  durée  se  chiffre  habituellement  par  plu- 
sieurs années. 

Etiologie.  —  L'étiologie  de  la  poliomyélite  antérieure  suhaiguë 
Ou  chronique  n'est  pas  encore  bien  élucidée.  Duchenne  a  reconnu 
qu'il  n'en  savait  pas  grand'chose.  Il  s'est  borné  il  constater  qu'il 
navait  vu  la  maladie  apparaître  que  chez  des  sujets  dont  l'tkgc 
était  compris  entre  trente-cinq  el  cinquante  ans,  et  qu'il  n'avait 
tien  trouvé,  en  fait  d'antécédents,  qui  put  faire  croire  à  l'inlerven- 
Uon  de  l'hérédité  morbide. 

Causes  occasionnelles.  —  Duchenne  constatait  aussi  que  la 
plupart  des  malades  qu'il  avait  eu  occasion  d'observer  attri- 
buaient   leur    maladie   à    une    cause   occasionnelle,    (elle    que 
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chute,  exposition  â  un  courant  d'air,  à  l'iiumidilé,  etc.,  doiil  le 
rôle  était  pour  le  moins  douleu\.  11  ajoutait  que,  cependanl,  il  avait 
vu  coup  sur  coup  deux  cas  de  paralysie  générale  spinale  aolérieure 
subaiguë,  précédés  de  crises  gastralgiques  très  intenses,  el  il 
inclinait  à  faire  intervenir  ces  crises  gastralgiques  connue  cause 
de  la  paralysie  spinale  :  il  se  serait  agi,  en  un  mol,  d'une  paralysie 
développée  par  voie  réfleve. 

On  sait  aujourdliui  que  les  crises  gaslralgiques  figureot  parmi 
les  syraplôraes  d'un  certain  nombre  de  maladies  qui  s'accompa- 
gnent de  lésions  spinales,  du  tubes  dorsalis  notamment,  il  me 
parait  donc  naturel  de  supposer  que  ce  que  Duchenne  prenait 
pour  la  cause  de  la  paralysie  spinale  n'était  qu'une  manifestation 
des  lésions  en  train  d'envabir  la  moelle. 

Maladies  fébriles  et  maladies  infectieuses  anle'rîeures.  —  Erl>. 
dans  son  Traité  des  maladies  de  la  moelle,  ajoute  peu  de  cliosc 
à  ce  que  je  viens  de  vous  dire.  Il  signale  qu'indépendamment  des 
causes  occasionnelles  mentionnées  par  Duchenne,  on  a  invoqué, 
dans  un  certain  nombre  de  cas  de  poliomyélite  antérieure  chro- 
nique, l'intervention  de  maladies  fébriles  antécédentes,  de 
diarrhées  fébriles,  et.  dans  un  cas  publié  par  Klose,  d'excès  ïn 
Baccho  el  Venere. 

Enlln,  à  propos  du  rôle  des  maladies  fébriles  aiguës  antécé- 
dentes, je  crois  devoir  vous  citer  une  remarque  très  judicieuse  de 
Landouzy  {Dfs  paralysies  dans  les  maladies  aiijHës ,  thèse  d'a- 
grégation, 1U60),  comme  quoi  »  l'adultération  de  la  moelle,  â  en 
juger  par  l'atrophie  musculaire,  accompagnant  presque  constam- 
ment la  paralysie  des  maladies  aiguës,  semble  surtout  porter  sur 
la  substance  grise,  el  donne  lieu  à  des  lésions  de  léplu-o-myélite 
antérieure  diffuse  ».  Ce  que  Landouzy  a  dit  là  des  maladies  aiguës 
(infectieuses),  s'applique  aussi  à  bien  des  infuclions  chroniques,  à 
la  tuberculose  entre  autres,  si  l'on  lient  compte  du  contingent 
considérable  de  tuberculeux  que  l'on  trouve  parmi  les  sujets 
atteints  de  poliomyélite  antérieure.  Cela  revient  à  dire,  en  somme, 
que  certains  agents  infectieux  organisés,  à  l'instar  de  certains  poi- 
sons inorganiques  (plomb),  ont  une  action  élective  sur  le  système 
antérieur  de  la  moelle.  C'est  ce  que  je  vous  avais  signalé  déjà  à 
propos  de  la  paralysie  infantile. 

Syphilis. — On  a  invoqué  la  syphilis  comme  une  cause  pu^îble 
de   la   poliomyélite   antérieure    subaiguë    (Déjerine.  Eisenlobr). 
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Intoxication  saturnine.  —  Erb  a  insisté  sur  la  grande  analogie 
de  caractères  cliniques,  qui  existe  entre  les  paralysies  musculaires 
engendrées  par  l'intoxication  saturnine  et  la  poliomyélite  anté- 
rieure chronique.  Il  ajoutait,  dans  la  seconde  édition  de  son 
ouvrage  (1878),  qu'il  avait  eu  l'occasion  récente  d'observer  deux 
cas  de  paralysie  des  membres  inférieurs,  qui  ressemblaient  dans 
les  moindres  détails  aux  paralysies  saturnines,  sans  que,  chez  ces 
malades,  on  pût  remonter  à  une  intoxication  par  le  plomb.  Bref, 
Erb,  partisan  de  la  nature  spinale  de  la  paralysie  saturnine,  est 
porté  à  croire  que  ce  genre  de  paralysie,  qui  se  complique  habi- 
tuellement d'atrophie  musculaire,  est  sous  la  dépendance  d'une 
altération  des  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures,  que 
ce  n'est,  en  un  mot,  qu'une  modalité  de  la  poliomyélite  anté- 
rieure chronique. 

Si  cette  hypothèse  venait  à  se  vérifier,  il  faudrait  donc  ranger 
l'intoxication  saturnine  parmi  les  causes  possibles  et  relativement 
fréquentes  de  la  poliomyélite  antérieure  subaiguë  ou  chronique. 

J'aurai  à  revenir  sur  ce  point,  quand  je  vous  parlerai  des 
atrophies  musculaires  qui  se  développent  sous  l'influence  de 
l'intoxication  saturnine 
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eut  pas  il(?  Lrouljlos  de  la  sensibilité,  sauf  qu'au  ilébut  de  ia 
maladie,  le  sujet  avail  i^prouvé,  dans  les  jambes,  des  douleurs 
BSSCK  vîoleutes  qui  revenaienl  principalement  la  nuit.  Pas  de 
trouble  des  fanillOs  intellectuelles;  pas  de  troubles  des  fonctions 
des  sphincters.  On  a  constaté  l'abolition  des  réflexes  tendineux. 
L'exploration  électrique  des  nerfs  et  des  muscles  a  été  négligée, 
lacune  regrettable.  Plus  tard,  la  paralysie  s'est  étendue  aux 
muscles  du  tronc.  Le  malade,  qui  avait  beaucoup  dépéri,  suc- 
comba au  bout  d'environ  six  mois  de  maladie,  à  la  suite  d'une 
pneumonie  caséeuse  lobaire.  A  l'autopsie,  on  a  trouvé  les  traces 
d'une  lepto-méningite  spinale  chronique,  et  une  alropliie  en  masse 
de  la  moelle.  Dans  les  cornes  antérieures,  les  grosses  cellules 
ganglionnaires  étaient  eu  partie  détruites  ;  celles  qui  rostaieut 
étaient  moins  volumineuses  qu'à  l'étal  normal  et  altérées  dans 
leur  structure.  Les  racines  antérieures  étaient  également  atro- 
phiées. 

Observation  dËisenlokr.  —  Dans  un  cas  publié  par  Eîsealotir 
(1882)  (durée  de  la  maladie,  quatre  ans  et  demi),  l'auteur  a 
constaté  des  lésions  spinales,  ainsi  que  i'atropliie  d'un  grand  nombre 
de  fibres  nerveuses,  dans  les  racines  antérieures  de  la  huitième 
paire  cervicale  et  dans  la  racine  droite  de  la  sixième  paire.  Sur 
des  coupes  de  la  moelle  durcie,  atropliie  de  la  corne  grise  anté- 
rieure droite;  celte  atrophie  s'étendait,  en  hauteur,  de  la  sixième 
paire  cervicale  à  la  première  paire  dorsale.  Elle  était  nettement 
visible  à  l'uiil  nu  et  eu  rapport  avec  une  disparition  des  grosses 
cellules  ganglionnaires  et  de  la  trame  fibrillaire.  Cette  altéralioa 
a  été  décrite  par  l'auteur  dans  se»  moindres  détails.  La  corne 
grise  antérieure  du  côté  gauche  présentait  sa  structure  normale 
sur  toute  la  hauteur  du  névraxc.  11  en  était  de  même  des  cordons 
blancs.  Je  note,  en  passant,  que  la  distribution  des  lésions  spinales 
concordait  avec  la  distribution  de  l'atrophie  musculaire  notée  du 
vivant  du  malade  (atrophie  des  muscles  de  l'épaule,  du  bras  et 
de  l'avant-bras,  des  petits  muscles  delà  main). 

Obseri-ntion  de  Putnam.  —  Un  médecin  américain,  Putnam 
a  comunmiqué  à  la  Société  médicale  de  Boston  (1882),  l'obser- 
vation d'un  malade  qui  présentait  des  symptômes  de  puliomyélito 
antérieure  subaiguO,  et,  en  outre,  des  douleurs  bien  localisées  et 
perinanenles.  L'aulopsieafait  découvrir  les  résidus  d'une inflam- 


lM)lJOMYi:iJTES  ANTKHIKLUKS  iJJl 

malion  de  la  jfubîjUince  grise  des  cornes  antérieure?,  sur  toute  la 
longueur  du  névraxe  (les  nerfs  n'ont  pas  été  examinés). 

Observation  d'Oppenheim,  — Enfin,  il  y  a  quelques  mois,  un 
médecin  de  Berlin,  M.  Oppenheim,  a  publié  un  cas  type  de  polio- 
myélite antérieure  chronique  chez  l'adulte,  dont  je  vais  vous 
donner  un  résumé  concis,  avant  de  parler  des  résultats  de  l'exa- 
men miscroscopique.  Il  s'agit,  dans  cette  observation,  d'une 
femme  de  cinquante-deux  ans,  qui  avait  été  atteinte,  en  188'i, 
d'une  faiblesse  croissante  des  quatre  membres,  avec  maximum 
d'intensité  dans  le  bras  et  la  jambe  gauches.  Celte  faiblesse 
motrice  alla  en  s  accentuant;  et  au  mois  d'octobre  de  l'année 
suivante  (1884),  la  malade  ne  parvenait  plus  qu'avec  peine  à 
faire  quelques  pas.  Lorsque  au  mois  de  février  1883,  M.  Oppen- 
heim vit  pour  la  première  fois  la  malade,  celle-ci  présentait  une 
piiralysie  flasque  des  muscles  des  quatre  miimbres  et  du  tronc;  la 
paralysie  intéressait  les  différents  nmscles  avec  une  grande  iné- 
galité. Ainsi,  aux  membres  supérieurs,  le  triceps  fonctionnait 
encore  assez  bien,  tandis  que  le  deltoïde,  le  bicr'ps,  le  brachial 
antérieur  et  le  long  supinateur  étaient  frappés  dune  impuissance 
motrice  prescfue  absolue;  au  membre  iid'érieur,  la  paral\sie 
intéressait  avec  une  prédominance  marquée  les  nmscles  innervés 
par  le  sciatique  poplité  externe.  Pour  ce  (|ui  est  de  ratnjphie, 
elle  était  répartie  avec  une  intensité  assez  uniforme  dans  l<>s 
différents  muscles  paralysés.  L'exploration  électri(|uti  a  fait  cons- 
tater, de  la  façon  la  plus  nette,  Texistence  de  la  réaction  de  dégé- 
nérescence totale  et  partielle.  La  malade  ne  souffrait  pas,  ne  pré- 
îiientait  pas  d'autres  troubles  de  la  sensibilité,  ce  (|ui,  selon  la 
remarque  de  l'auteur,  permettait  d'exclur<*  l'hypothèse  d'une 
polynévrite  ;  pas  de  troubles  des  fonctions  de  la  vessie  et  du 
rectum;  pas  de  troubles  dans  la  sphère  des  nerfs  crâniens. 

Dans  le  cours  ultérieur  de  la  maladie,  la  paralysie  poursuivit  sa 
marche  ex  tensive,  pour  s'attaquera  des  muscles  respectés  jus([ue- 
là.  Dans  les  muscles  paralysés  en  première»,  date,  la  réaction  de 
dégénérescence  fit  phice  à  l'abolition  complète  de  l'excitabilité 
galvanique.  En  même  temps  que  s'étt'ignit  l'excitabilité  du  nerf 
crural,  le  phénomène  du  genou  cessa  de  se  manifester. 

Dans  une  dernière  phase^  la  parésie  envahit  les  mus<*les  du  cou 
et  de  la  nuque:  les  muscles  du  tronc  cessèrent  de  fonctionner,  de 
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3"  Atrophie  en  masse  des  muscles  des  membres,  suivant  de 
près  la  paralysie  motrice,  proportionnée  à  celle-ci  et  à  la  dimi- 
nution de  la  contractililé  faradiqmî  des  muscles  ; 

4"  Aggravation  graduelle  de  la  paralysie,  lorsque  la  maladie  ne 
tend  pas  vers  la  guérison;  généralisation  possible  de  la  paralysie 
à  tous  les  nmscles  du  Ironc  et  des  membres,  à  la  période  ultime: 
survenance  possible,  à  cette  période  ultime,  de  troubles  de  la 
parole  et  de  la  déglutition  ; 

3'  Enfin,  absence  de  troubles  de  la  miction  et  de  la  défécation, 
absence  de  troubles  trophiques  ulcératifs. 

Nous  avons  donc  affain^  a  un  ensemble  de  symptômes,  dont 
l'origine  spinale  n'est  pas  à  méconnaître,  ensemble  tel  qu'il  ne, 
peut  être  expliqué  que  par  une  lésion  du  système  antérieur  de 
la  moelle,  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  et  de  la 
partie  avoisinante  des  cordons  blancs. 

\j  absence  de  troubles  imputables  à  des  névrites  péripliérifjues 
une  fois  établie^  une  confusion  n'est  admissible  qu'avec  : 

a).  La  poliomyélite  antérieure  aiguô  parvenue  à  sa  phase  de 
chronicité  ; 

b).  L  atroi)hir  musculain^  [progressive,  d'origine  spinale,  à 
évolution  rapide. 

A).  —  Le  diagnostic  différentiel  de  la  forme  subaiguë  et  de  la 
forme  aiguë  (passée  à  l'état  chronique),  de  la  poliom\ élite  anté- 
rieure dr  l'adulte,  s'établit  surtout  sur  les  résultats  fournis  par 
la  recherche  des  commémoratils  : 

Dans  la  forme  aiguë,  la  maladie  début»»  brusquement  par  de 
la  fièvHî:  d'emblée,  lîi  paralysie  atteint  son  maxinunu,  pour  se 
circonscrire  ensuittî  dans  un  certain  nombre  de  umscles  voués  à 
l'atrophie.  C'est  sm»  ce  mode  de  début  et  d'évolution,  qu'il  s'agit 
de  bien  se  rensr'igner,  si  l'on  ne  veut  pas  s'exposer  à  prrndn» 
pour  l'expression  d'une  poliomj élite  subaiguë,  1rs  résidus  d'unt* 
poliomyélite  antérieure  aiguë,  arrêtée  dans  son  développement 
et  ne  laissant  d'autres  traces  que  l'atrophie  d'im  certain  nombr»»s 
de  muscles. 

Bj.  —  lV>ur  ce  (pii  est  de  la  confusion  de  la  poliomj  élite  anté- 
rieure subaiguë  de  l'adulte  avec  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive d'origine  spinale,  elle  a  dil  être  connnise  bien  souvt^nt, 
jadis,  a\ant  que  la  première  de  ces  deux  maladies  eût  acquis 
droit    de    rite     dans    les  cadres    nosologiques.    L'analogie    des 


i»<>li(ïmyf:utes  amk  rieires  te:. 

symptômes  est  très  grandi^,  il  ne  faut  i>as  s«^  le  dissimultT,  et 
toute  la  différence  porte  sur  révolution  et  la  su«'cession  des  acei- 
dents  : 

Dans  la  poliomyélite  antérieure,  l'atrophie  musculaire  est 
toujours  précédée  par  une  parahsie  motrice  bien  accusée; 
r.itrophie  a  une  tendance  manifesta  à  frapper  en  masse  les 
muscles  d'un  mémo  segment  de  membre  ou  d'un  membre 
entier;  la  réaction  de  dégénérescence  est  en  général  facile  à 
constater:  l'abolition  des  réflexes  est  de  règle. 

Inversement,  dans  l'atrophie  musculaire  progressive,  l'atrophie 
se  propage  avec  lenteur,  de  certiiins  lieux  d'élection  à  d'autres 
muscles  plus  ou  moins  éloignés;  elh^  sautera,  par  exemple,  des 
petits  muscles  de  la  main  à  certains  musch^s  de  l'avant-bras  et 
de  l'épaule  ;  la  fonte  du  tissu  musculaire  peut  avoir  acquis  des 
proportions  relativement  considérables,  avant  (|ue  l'impuissance 
motrice,  la  paralysie,  soit  bien  apparente;  la  réaction  de  dégé- 
nérescence est  toujours  bien  difficile  à  constater;  les  réflexes  sont 
conservés. 

Donc,  si,  dans  certaines  circonstanees  déterminées,  cette  ques- 
tion de  diagnostic  différentiel  ne  peut  pas  toujours  se  trancher  t) 
première  vue^  il  vous  sera  toujours  possible  de  la  résoudre  en 
tenant  compte  des  indications  que  je  viens  de  vous  fournir. 

Pho.nostic.  —  Le  pronostic  de  la  paraKsie  générait»  spinale 
subaiguë  a  été  fixé  par  Duchenne  avec  une  remarquabh'  exaeli- 
tude,  à  une  époque  où  Ton  ne  connaissait  encore  (ju'un  petit 
nombre  d'exemples  de  cette  maladie.  Voici  comment  Duchennt» 
s'est  exprimé  à  cet  égard  :  «  Le  pronostic  de  la  i)aralysie  géné- 
rale spinale  subaiguë  est  assurément  gravi*,  infiniment  i)lns 
grave  que  la  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte  et  que  la  para- 
lysie atrophique  de  l'enfance,  avec  lesquelles  elle  a  tant  de  res- 
semblances, puisqu'elle  peut  se  terminer  jmr  la  mort,  surtout 
lorsqu'elle  est  complètement  généralisée,  c'est-«\-dire  lorsqu'elle* 
a  atteint  les  muscles  qui  président  aux  mouvements  de  la 
langue,  à  la  déglutition,  (»t  certains  muscles  de  la  f«ice  ;  c'est 
qu'alors  la  lésion  analomique  a  gagné  la  région  bulbaire,  et  que 
les  malades  périssent  habituellement  jku*  asphyxie  ou  par  syn- 
cope. Mais,  lorsque  l'on  porte  le  ])ronostic  de  cette  maladie,  on 
doit  se  rappeler  que,   non   seulement  elle   s'arréle  ([iielciuefois 
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dans  sa  marche,  mais  aussi  qu'elle  pt-ul  rtlrograiler  ou  guérir 
spontanÉmenl.  Alors  on  voit  les  nnjuvemenls  el  la  nutrilion 
revenir  même  dans  cenx  des  muscles  dont  la  conlraL-lilité  èlait 
léStH*.  C'est  pour  ce  motif  que  je.  me  suis  gardé  de  l'appeler 
progressivp,  expression  désespérante,  en  raison  du  sens  liitid  que 
lui  n  donne  Uequin  dans  le  langage  médical.  » 

Le  pronostic  est  n^ellemenl  grave,  lorsque  la  paralysie  suit  une 
marche  ascendante,  rapidement  extensive;  c'est  en  pareille  dr- 
eonslance  qu'elle  envahit .  avec  une  précocil(5  relative ,  les 
muscles  dont  le  jeu  est  indispensable  à  l'entretien  des  grande» 
fondions,  je  veux  parler  des  muscles  respirateurs  et  des  muscles 
de  la  di^ghilition. 

Lorsque,  au  contraire,  la  paralysie  n'a  pas  une  tendance  bien 
marquée  à  la  diffusion,  lorsque  surtout  elle  débute  par  les  mem- 
lires  supérieurs,  elle  subit  un  arrêt  dans  sa  marche,  avant  de 
gagner  les  muscles  du  tronc  et  des  membres  inférieurs  ;  un  Iraite- 
menl  judicieux,  appliqué  à  temps,  peut  non  seulement  enrayer 
la  maladie,  mais,  ainsi  que  l'avait  constaté  Duchennc,  ramener 
les  muscles  k  l'état  normal  et  assurer  la  guérison.  Ou  connaît 
aujourd'hui  un  certain  nombre  d'observations  de  ce  mode  de  ter- 
minaison favorable. 

J'avais  donc  raison  de  prétendre,  dans  ma  le^on  précédente, 
que  la  rurabilité  n'est  pas  un  caractère  propre  à  différencier  l'tnie 
de  l'autre  la  forme  suhaiguP  ou  commune  de  la  paralyse  spinale 
intérieure  et  la  forme  décrite  par  MM,  Landouzy  et  Déjerîne. 

Pourâlrc  complet,  je  vais  vous  dire  quelques  mots  d'une  moda- 
lité de  la  poliomyélite  antérieure  chronique,  qui  a  été  décrite  par 
Krb  sous  le  nom  de  forme  mielr  de  celle  m:dadie.  Je  vais  m'en 
tenir  tc\tuellenienl  à  la  description  qu'en  a  dnnnée  cet  auteur. 


POLIOMTÉLITE  ANTERIEURE  CHRONIQUE.  FORME  D'EBB 

(.:miai:tèiii:3  msTiNCTiFs.  —  Que  je  vous  dise  d'abord  par  quels 
traits  essentiels  cette  l'orme  mixte  se  distingue  de  la  furme  com- 
mune, telle  qu'elle  a  été  décrite  par  Duchenne.  Lu  différence 
capitale  consiste,  d'après  Erb,  en  ceci,  que,  dans  la  forme  mixte. 
la  paralysie  musculaire  n'est  jamais  complète,  elle  se  rédnil  k  de 
a  parésie  ;  les  réflexes  tendineuK  sont  conservés,  ou  ne  sont  que 
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parliellement  abolis;  enfin,  tandis  que,  du  coté  des  muscles,  la 
réaction  de  dégénérescence  se  manifeste  de  la  façon  la  plus  nette, 
du  côté  des  nerfs,  Texcitabilité  électrique  est  conservée  ou  seule- 
ment un  peu  affaiblie.  Vous. reconnaissez  là  les  caractères  de  ce 
que  je  vous  ai  fait  connaître  sous  le  nom  de  réaction  de  dé.jréné- 
rescence  partielle.  Quant  au  reste,  toujours  d'après  Erh,  cette 
forme  mixte  de  la  poliomyélite  antérieure  chronique  débute  insi- 
dieusement, et  évolue  avec  lenteur. 

Douleurs,  —  Il  existe  souvent,  au  début,  des  douleurs  à  siège 
profond,  que  les  malades  comparent  à  la  sensation  d'endolorisse- 
iiient  en  rapport  avec  des  fatigues  musculaires  excessives.  Les 
phénomènes  de  paresthésie  sont  relativement  rares. 

Parésie  motrice  qui  ne  va  pas  jusquà  la  paralysie  complète. 
—  Ce  qui  domine  dans  le  tableau  morbide,  c'est  la  faiblesse 
musculaire,  qui  ne  progresse  qu'avec  une  extrême  lenteur,  peut 
débuter  aux  membres  supérieurs  ou  aux  membres  inférieurs, 
cjuclquefois  d'un  seul  côté. 

Atrophie  musculaire.  —  A  cette  parésie  motrice  s'associe 
tiicntôt  une  atrophie  qui  s'attaque  à  toute  la  masse  des  nmscles 
intéressés,  mais  qui  ne  présente  pas  partout  la  même  intensité, 
€it  qui  progresse  également  avec  une  très  grande  lenteur.  Les 
muscles  envahis  par  cette  atrophie  sont  douloureux  à  la  pression. 
Troubles  fonctionnels.  —  Les  troubles  fonctionnels  qui  résul- 
t.€nt  de  cette  paralysie  compliquée  d'atrophie  restent  pendant 
longtemps  peu  accusés  :  les  malades  se  fatiguent  très  rapidement 
Cfuand  ils  font  agir  leurs  nuiscles;  leur  déuiarclie  devient  lente, 
t- rainante;  les  mouvements  d'ascension  sont  i)articulièrement 
Iiénibles.  Peu  à  peu  l'abattement  devient  générai;  mais  ce  n'est 
Cjue  lorsque  la  maladie  dure  depuis  un  temps  pins  ou  moins 
long  que  le  sujet  est  obligé  df»  s'aliter. 

Etat  des  réflexes;  résultats  de  V exploration  électrique,  —  Je 
Vous  ai  déjà  dit  que  les  réflexes  tendineux  sont,  tout  au  plus,  un 
X>eu  diminués.  Je  vous  ai  dit  aussi  les  résultats  que  fournit  l'explo- 
itation électrique  des  nerfs  et  des  muscles  dans  cette  forme  mixte 
cle  poliomyélite  antérieure  chronique. 

Caractères  négatifs.  —  A  part  cria,  il  ne  me  reste  i)lus  ([u'à 
\'ous  énumérer  des  caractères  négatifs.  Il  n'y  a  pas  de  troubles  de 
la  sensibilité  (dans  un  seul  cas,  Erh  a  constaté  une  anesthésie 
limitée   à  la  zone  de  distribution  du  nerf  cubilali;  les  réflexes 
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cuUinrs  sont  intacts;  il  n\v  a  pas  de  troubles  trophiques  du  cotî 
des  téguments,  pas  de  trouble  des  fonctions  de  la  vessie  et  du 
rectum.  Pas  d'alaxie,  pas  de  contracture.  Les  fondions  intellec- 
tuelles restent  absolument  normales. 

Dans  un  cas,  Erb  a  constaté  des  symptômes  en  rapport  avec 
des  lésions  bulbaires. 

Terminaison;  pronostic.  —  La  maladie  parait  avoir  une  tendance 
h  la  guérison  spontanée  ;  ce  mode  de  terminaison  a  été  observé 
par  Erb  dans  3  cas  sur  4.  Dans  le  quatrième  cas,  celui  où  le< 
lésions  spinales  avaient  envahi  le  bulbe,  la  maladie  paraissait 
s'être  arrêtée  dans  sa  marche.  Le  pronostic  est,  en  somme,  favo- 
rable. 

Diagnostic.  —  Ainsi  que  le  fait  remarquer  Erb,  cette  form< 
mixte,  envisagée  dans  son  expression  clinique,  se  j)lace,  en  quel- 
que sorte,  entre  la  forme  commune  de  paralysie  spinale  anté- 
rieure chronique  et  latrophie  musculaire  progressive.  Je  vous  a 
déjà  dit  par  quelles  nuances  elle  se  distingue  de  la  première.  C( 
qui,  d'autre  part,  la  différencie  de  l'atrophie  musculaire  progres- 
sive, c'est  son  évolution  beaucoup  plus  rapide,  l'apparition  d'uni 
parésie  motrice  bien  nette,  précédant  l'atrophie  musculains  IVvn 
lution  et  la  distribution  de  cette  atrophie,  qui  s'attaque  simul- 
tanément à  un  certain  nombre  de  muscles  (atrophie  diffuse  et  er 
masse),  l'absence  habituelle  de  contractions  fibrillaires,  enfin  U 
pronostic  relativement  favorable. 

Traitement. — Le  traitement  de  la  ])aralysie  spinale  antérieun 
subaigutî  et  chronique  est  celui  des  myélites  chroniques  ei 
général  : 

Au  début,  pendant  la  phase  paralytique,  vous  recourrez  de  pré 
férence  aux  révulsifs  appliqués  le  long  de  la  colonne  vertébrale 
sous  la  forme  de  point(»s  de  feu,  de  vésicatoirt^s  volants.  Or 
a  conseillé  de  recourir  encore  aux  dérivatifs  intestinaux,  au^ 
pratiques  hydrothérapi([ues,  sous  forme  de  douches,  d'envelop- 
pements dans  le  drap  mouillé,  à  Tadministration  interne  de 
l'iodure  de  potassium,  du  seigle  ergoté,  du  bromure  de  potas- 
sium, de  Tarsenic,  etc.; 

A  la  j>hase  alrophi([ue,  il  y  a  surtout  à  compter  avec  les  res- 
sources dt*  l'électricité.  J'ai  dit  et  je  répète  (jue  j<»  consacrerai  un 
chapitre  spécial  au  traitemtMit  d'ensemble  des  amyolropliios. 


XXVII 


PARALYSIE  GÉNÉRALE  SPINALE  SUBAIGUË  DIFFUSE,  DE  DUGHENNE 

Historique. 

SvMPTOMATOLor.iF..  —  Tfoiihlos  (le  la  sensibilité.  —  Douleurs.  —  llypêpestliêsic. 
—  Paralysie  et  atrophie  musculaire.  —  Troubles  génito-urinaires.  —  Troubles 
tropbiques  de  la  peau. 

Marchr.  —  Teiimixaison'.  —  Pronostic. 

Diagnostic.—  Avec  la  poliomyélite  antérieure  subaipuc  de  l'adulte.  —  Avec  la 
syringomyélie. 

Rtioi.ogie.  —  Rapports  de  la  paralysie  spinale  diffuse  avec  le  béribéri. 
Anatomie  PATHOLOC.iyiE.  —  Pathooénie.  —  Traitement. 


HrsTORiQrE.  —  Les  symplùmcs  de  la  poliomyélite  aTilérieure 
siihiii^iie  peuvent  s'associer  à  crautres  manifeslalions  (Vorisine 
spinale.  Duchenne,  qui  avait  observé  des  faits  de  cette  nature,  y 
a  vu  des  exemples  d'une  maladie  h  part,  la  parali/sio  générale 
subftlffffë  diffuse^  qu'il  considérait  comme  tr^s  voisine  de  la 
paralysie  spinale  antérieure  subaiguë.  Tenant  compte  de  la 
nature  des  symptômes  surajoutés  à  ceux  de  la  paralysie  spinale 
antérieure  commune,  il  avait  admis  que,  dans  la  forme  subaifi^uë 
diffuse,  les  altérations  spinales,  au  lieu  de  rester  circonscrites 
à  la  substance  grise  des  cornes  antérieures,  empiètent  sur  les 
autres  territoires  de  Taxe  gris  et  sur  les  cordons  blancs  avoi- 
sinants. 

Les  résultats  nécroscopiques  connus  jusqu'à  ce  jour  ont  vérifié 
ces  prévisions  de  Duchenne.  S'en  suit-il  que  la  paralysie  générale 
spinale  subaiguë  diffuse  existe  réellement  à  l'état  d'entité 
morbide  bien  définie  ?  Je  ne  le  crois  pas,  pour  ma  part.  Je  vous 
ferai  remcirquer  que  les  matériaux  avec  lesquels  on  a  prétendu 
constituer  cette  maladie  sont  très  disparates.  Ils  manquent  d'un 
]ien  étiologique  ;  leur  symptomatologie  est  très  variable  ;  nous 
ne  connaissons  guère  la  nature  intime  des  lésions  spinales  qui 
sont  en  cause.  Bref,  on  peut  se  demander  si  ces  faits,  malgré 
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leur  parenté  apparente,  ne  se  rapportent  pas  à  des  ^'tats  patholo- 
giques très  dissemblables. 

Quoi  qu'il  en  soit,  vous  retiendrez  que  ces  mots  de  paralysie 
générale  spinale  subaiguë  diffuse  doivent  évoquer  dans  votre 
esprit  l'idée  d'une  lésion  spinale  qui  intéresse  certainemenrla 
substance  grise  des  cornes  antérieures,  et  qui  intéresse  aussi 
d'autres  systèmes  fonctionnels  de  la  moelle  (substance  grise  cen- 
trale, substance  grise  des  cornes  postérieures,  cordons  blancs), 
voire  aussi  les  méninges,  lésion  qui  se  traduit  par  une  symplo- 
matologie  complexe,  en  rapport  avec  la  multiplicité  des  système? 
fonctionnels  lésés. 

Symptomatologie.  —  Je  viens  de  vous  dire  que  la  paralysie 
générale  spinale  subaiguë  diffuse  se  caractérise  cliniquement  par 
des  symptômes  essentiels  (paralysie  et  atrophie  musculaire;, 
associés  à  d  autres  manifestations  d'origine  spinale.  Voici  rénii- 
méralion  que  Ducbenne  avait  donnée  de  ces  symptômes  surajoutés: 

1*"  Des  douleurs  plus  ou  moins  vives,  soit  dans  des  points  du 
rachis,  soit  dans  le  trajet  de  certains  nerfs,  soit  dans  les  masses 
musculaires  envahies  par  la  parahsie  ; 

2"  Des  troublos  profonds  de  la  sensibilité  de  la  peau  (hypôres- 
thésie  ou  anesthésie  cutanée)  ; 

3'  Des  coniractures  ou  une  rigidité  des  membres  ; 

4"  Tno  j)ftrfilijsie,  à  des  degrés  divers,  de  la  vessie  et  du  w- 
tum,  des  désordres  génésiques  ; 

S"  Enfin,  une  esrhare  au  niveau  du  sacrum. 

Bien  entendu,  ce  programme  est  loin  d'être  toujours  rempli 
de  la  même  façon. 

Voici,  d'autre  part,  Tordre  suivant  lequel  les  symptômes  évo- 
luent d'habitude,  dans  ces  cas  de  paralysie  spinale  diffuse. 

Troubles  de  lu  sensibilité,  —  Contrairement  à  ce  qui  a  lieu 
dans  la  poliomyélite  antérieure  subaiguë  commune,  ce  sont  des 
douleurs  vioh;ntes  qui  ouvrent  la  marche  aux  symptômes. 

Douleurs.  —  Ces  douleurs  sont  continues,  mais  sujettes  à  des 
exaspérations  paroxysmales.  Elles  n'ont  pas  le  caractère  fulgurant: 
souvent  elles  se  présentent  avec  les  allures  d'une  névralgie,  leur 
siège  répomlaul  à  celui  d'un  tronc  nerveux  plus  ou  moins 
sui)erficiel.  D'autres  ibis,  elles  occupent  des  masses  musculaires 
et  sont  pris(>s  pour  des  douleurs  rhumatismales,  surtout  chez  les 
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sujets  qui  s'exposent  aux  intempéries,  à  rhumidîté  et  au  froid. 
Ces  douleurs  persistent  pendant  des  années,  quelqu»*fois  jusqu'à 
la  fin  de  la  maladie.  Quelquefois,  comme  dans  la  f«irme  commune, 
les  malades  ont  senti,  tout  au  début.  d»*s  onuourdissementset  des 
fourmillements  dans  les  doisrts  et  dans  les  orteils. 

Hf/péresthésie.  —  Comme  autres  troubles  de  la  sensibilité,  on 
a  observé  de  Thypéresthésie  disséminée  par  plaques,  de  lanes- 
thésie  succédant  k  Thypéresthésie,  ou  s'établissanl  dVmblée  à  la 
surface  d'un  ou  de  plusieurs  membres. 

Pmvflf/sie  rê  atrophie  musculaire.  —  La  paralijsie  et  V atrophie 
?e  montrent  en  seconde  ligne,  avec  les  caractères  que  je  vous  ai 
cli>jà  décrits  à  propos  de  la  poliomyélite  antérieure  subaiguë  et 
chronique,  et  sur  lesquels  je  n'ai  plus  à  revenir. 

Troubles  (/thiito-urinaires.  —  A  une  phase  plus  ou  moins  avan- 
cée de  la  période  paralytique  surviennent  des  troubles  du  coté 
€^Ips  fonctions  génitO'Urinaires  :  difficulté  de  la  miction,  ténesme 
xésical,  constipation  opiniâtre;  plus  lard,  incontinence  des  urines 
<>t  des  matières  fécales.  Priapisme  douloureux,  suivi  d'impuis- 
2sanre  génésique. 

Troubles  trophiques  de  la  peau,  —  Dans  une  période  termi- 
nale, il  est  de  règle  que  la  paralysie  générale  spinale  diffuse 
donne  lieu  à  ces  troubles  trophiques  du  coté  de  la  peau,  qu'on 
cibserve  dans  les  formes  communes  de  la  myélite  diffust»  ;  je  veux 
parler  des  ulcérations  au  siège,  qui  aboutissent  à  des  eschares. 

Marche.  Durée.' Terminaison.  Pronostic.  —  La  marche  de  la 
maladie  est  subaîguë,  ainsi  que  lannonce  le  nom  qu(*  lui  a  donné 
Duchenne.  Sa  durée  moyenne  oscille  entre  dix-huit  mois  et  deu\ 
ans.  La  terminaison  mortelle  est  de  rèjile.  C'est  vous  dire  que 
le  pronostic  de  la  maladie  est  grave.  Le  dénouement  fatal  est 
généralement  accéléré  par  des  complications  qui  surviennent  du 
coté  de  la  vessie  (cystite  purulente)  et  du  rectum  (diarrhée  pro- 
fuse), et  par  la  suppuration  qui  s'établit  à  la  surface  des  eschares 
au  siège. 

DiACNOSTic.  —  Le  diagnostic  différentiel  entre  la  paralysie»  géné- 
rale spinale  subaîgut^  telle  que  l'entendait  Duchenne,  et  la  polio- 
myélite antérieure  subaiguë  de  Tadulte  ne  préstMite  pas  de  diffi- 
cultés sérieuses.  Etant  donnée  une  jiaraljsie  alrophiquequi  réalise 
le  caractère  qu'on  lui  trouve  dans  les  cas  de  poliomyélite  anlé- 
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rieiirc,  la  simplt^  ronslalation  de?  symptômes  surajoutés,  que  je 
vous  énuméraîs  plus  haut,  vous  autorise  à  conclure  que  la  lésion 
spinale  n'est  pas  limitée  au  système  antérieur  de  la  substance 
grise,  qu'il  s'agît  dune  myélite  diffuse.  Vous  savez  d'ailleurs 
quelle  importance  cette  distinction  a,  au  point  de  vue  du  pro- 
nostic. 

La  paralysie  générale  spinale  subaigue  diffuse  peut,  dans  cer- 
tains cas,  être  confondue  avec  une  svrinffomvélie  ou  une  névrito 
diffuse.  Dans  les  chapitres  qui  seront  consacrés  à  ces  deux  affec- 
tions, je  traiterai  de  cette  partie  du  diagnostic  différentiel . 

Etioloc.ik.  —  L'éliologie  de  la  paralysie  générale  spinale  subaî- 
gu(*  difluse  n'est  pas  mieux  connue  que  celle  de  la  forme  com- 
mune. Les  mêmes  influences  banales,  invoquées  à  propos  de 
cettt»  dernière,  l'ont  été  également  pour  la  forme  diffuse. 

Rapports  (/e  la  parait/aie  apinnlo  di/fase  arec  le  hn'ihf'ri.  — 
Je  dois  cependant  vous  signaler  une  observation  très  intéressante 
de  MM.  Proust  et  Ballet,  qui  semble  démontrer  que  les  symp- 
tômes de  la  paralysie  générale  spinale  diffuse  subaigue  peuvent 
se  développer  en  tant  qu'expression  d'une  maladie  générah» 
endémo-épitlémî([ue  d(»s  pays  chauds,  \c  héribrri,  réputé<»  inf«*c- 
tieuse.  Cette  maladie,  encore  assi'z  mal  coniuit»,  a  une  symplo- 
matologie  polymorphe.  Doux  ordrrs  de  mîmifestalions  domin<mt 
dans  l'expression  cliniqut»;  les  hyiiiiopisies  el  les  paraf.ysies.  C'est 
4)ourquoi  les  auteurs  (jui  se  sont  occupés  de  cette  maladie  ont 
distingué  deux  ft^rnies  :  une  forme  hydropi([ue  et  une  forme  para- 
lytique. C'(»st  îi  celte  dernière  forme  que  se  rattachait  le  cas 
publié  par  MM.  Proust  et  P>allet,  avec  cette  particularité  en  plus, 
que  le  mahuh».  à  un  moment  donné,  réalisait  avec  une*  grande 
exactitude  le  syndrome  ch»  la  paralysie  générale  spinale  subaigue 
dilVuse  :  troubles  sensitifs,  douleurs  t*t  anesthésit»s,  paralysies 
motrices,  atrt>pliit»s  museulaires  sans  troubh^s  géuito-urinaires, 
sans  parahsit»  des  sphinelers,  san<  esehare.  D'ailleurs,  le  malade 
ayant  été  einp«)rlé  par  uii<»  phtisie  jmlmonaire,  rautt»psie  a  dé- 
lUiMitré  ([ui»  ci's  syniptôriH^s  avaient  été  sous  la  dépeudaii«*e 
d'une  lé-inn  spinal»',  et  aussi  d'une  lésion  dt»s  nerfs  périphé- 
riques. 

Je  cniis  devt»ir  vous  riter  le  résumé  que  donnent  les  auteurs, 
de<   lésions  nerveuses   ci»nstatét»s   à  l'autopsie  de»   leur  maladt*. 
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parce  que  cela  me  conduira  à  rectifier  légèrement  leur  diagnos- 
tic :  ces  lésions  se  résumaient  en  ceci  : 

«  Déf/énérescence  pùjmentaire  avec  atrophie  diin  yrand  nombre 
de  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  plus  prononcée  à 
la  région  lombaire  qu'aux  régions  cervicale  et  dorsale^  plus  mar- 
quée du  côté  droit  que  du  côté  gauche;  atrophie  dégénérative 
ifun  certain  nombre  de  fibres  nerveuses  (racines  antérieures, 
nerfs  de  la  jambe)  et  de  fibres  musculaires,  » 

Cette  citation  prouve  que,  dans  ce  cas,  les  altérations  spinales 
étaient  exactement  limitées  au  système,  des  corn(»s  antérieures; 
or,  tout  à  riieure,  en  vous  parlant  de  Tanalomie  pathologique 
de  la  forme  diffuse  de  la  poliomyélite  antérieure,  je  vous  montre- 
rai que,  dans  cette  affection,  les  lésions  spinales  empiètent  sur  la 
bubstance  grise  du  segment  postérieur  de  la  moelle  et  sur  les 
cordons  blancs  avoisiucmts.  Ce  qui  a  sans  doute  déterminé 
MM.  Proust  et  Ballet  à  rattacher  leur  observation  à  la  forme  dif- 
fuse de  la  paralysie  spinale  antérieure,  c'est  l'existence  de 
troubles  graves  de  la  sensibilité  chez  leur  malad<î.  Mais  ces 
troubles  trouvent  leur  explication  dans  les  altérations  des  nerfs 
périphériques.  A  mon  avis,  le  cas  en  question,  <'onsidéré  au  point 
de  vue  de  l'expression  clinique  et  de  ses  ra[)ports  avec  les  alté- 
rations constatées  à  Tautopsie,  est  plutôt  un  exemple  de  celte 
forme  mixte  de  «  paralysie  amyotrophicjue.  »  dont  je  vous  ai 
entretenus  dans  ma  précédente  leçon,  et  ([uî  tient  à  la  fois  de  la 
poliomyélite  antérieure  et  des  névrites  périphériques. 

L'observation  de  MM.  Proust  et  Ballet  n  en  prouve  pas  moins 
que  l'agent  infectieux,  cause  présumée  du  béribéri,  peut  porter 
ses  déterminations  locales  sur  le  système  antérieur  de  la  moelle», 
de  la  substance  grise  notamment.  Ce  fait  vient  à  l'appui  de  la 
remarque  de  M.  Landouzy,  comme  quoi,  dans  les  ])aral\sies  des 
maladies  aiguës,  hifectieuses,  ajouterai-je,  l'adultération  de  la 
moelle  semble  atteindre  de  préférence  la  substance  grise  et  donne 
lit»u  à  des  lésions  de  téphro-ni\ élite  antérieure. 

A.NATOMiE  PATiiOLor.iQLE.  —  Jc  VOUS  ai  dit  à  l'instant  que,  dans 
la  forme  diffuse  de  la  paralysie  générale  spinale  antérieure  sub- 
aiguë, la  lésion  spinale  n'est  plus  limitée  à  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures,  qu'elle  empiète  plus  ou  moins  sur  les  parties 
avoisinautes  jusque,  et  y  conqiris,  les  enveloppes  de   la  moelle. 
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lus  m^'nmgL's.  lino  observation  de  Charcol  ol  JolTroy  nous  a  ren- 
seignés d'une  fiicoii  très  ncUe  sur  la  dislribuLion  des  lésions  dans 
cotte  forme  difTuso  de  [iiiralysie  spinale  subaigu?.  Etaïenlaltérées 
dans  ce  cas  :  les  méninges,  dans  les  deux  tiers  poslcriours  de  la 
eircoiirèrence  de  la  moelle,  sur  la  plus  grande  partie  de  la  hau- 
teur de  cet  organe  ;  la  substance  grise  ile  la  moelle  dans  presque 
toute  son  étendue,  dans  celte  même  portion  de  la  moelle;  lu 
presque  totalité  des  faisceaux  blancs  tant  postérieurs  qu'anléro- 
latérau>^.  avee  prédominance  marquée  sur  les  faisceaux  posté- 
rieurs (sclérose)  toujours  sur  le  segment  cervical  de  la  moelle. 
Cette  localisation  des  lésions,  dans  le  segment  cervical  du  né- 
vraxe,  était  en  rapport  avec  la  ]iréilominance  très  marquée  de  la 
paralysie  et  de  l'alrupliie  aux  ineinhres  suiiérieurs, 

P.MiiouÉsiE.  —  Je  vous  ai  dit  que  lus  lésions  peuvent  empiélir 
sur  les  parties  avoisinanl  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures, dans  un  périmètre  plus  ou  moins  étendu.  Ce  qu'il  y  a  de 
particulièrement  intéressant  à  connaître  pour  vous,  c'est  le  raii- 
porl  qui  lie  la  distribution  des  lésions  spinales  aux  ditTércnls 
éléments  du  syndrome  qu'on  trouve  réalisé  dans  les  cn^  de  para- 
lysie spinale  subaiguë  diffuse.  Cette  question  de  pallrnséme  a 
été  résolue  avec  beaucoup  de  rigueur  par  Charcot  et  JolTroy,  dans 
les  réflexions  que  ces  auteurs  ont  placées  â  la  suite  de  l'ob- 
servation dont  je  vous  parlais  à  l'instant.  Duchennc  a  résumé 
dans  les  termes  suivants  les  résultats  de  cette  analyse  palhogéni- 
quo  :  «  Les  douleurs  vives,  continues,  qui  suivent  le  trajet  dcn 
nerfs  et  se  font  sentir  dans  les  articulations,  dans  les  muscles  et 
à  la  peau,  ces  douleurs  qui,  ordinairement,  marquent  le  début 
de  cette  maladie,  doivent  être  symptomatiques  d'une  niéningiti! 
spinale;  la  parésie  et  la  paralysie  atrophiques,  qui  envahissent  suc- 
cessivement et  en  niasse  les  dilîérentcs  parties  des  membres  ol 
du  tronc,  doivent  annoncer  que  le  travail  inflammatoire  a  gagné 
les  cornes  antérieures  delà  moelle;  quant  aux  autres  sympt4>mes. 
ils  s'expliquent  :  les  contractures  musculaires  et  les  raideurs  arti- 
culaires, par  un  travail  sclérosique  des  cordons  antéro-latéraux  ;  les 
altérations  profondes  et  plus  ou  moins  étendues  de  la  sensibilité. 
par  une  lésion  des  cornes  postérieures;  les  troubles  fonctionnels 
de  la  vessie  et  du  rectum,  par  une  grande  diffusion  delà  lésion  spi- 
nale, surtout  immédiatement  au-dessus  du  renilement  lombaire.  » 
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Traitement.  —  Le  traitement  de  cette  forme  de  paralysie  spi- 
nale est  celui  des  myélites  chroniques.  Je  ne  vous  rappellerai 
pas  ce  que  je  vous  ai  dit  à  ce  sujet  dans  ma  dernière  leçon. 
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DlA(i.NUîJTIC.   —  PhoNOSTIC.    —  TllAITEXIENT. 


D;:Ki.Mrio.N,  iiiSTouiQiE.  —  Par  ce  mol  de  sjringomjélie  (de 
jvp'iVY;,  flûte,  el  ;xuîÀov,  inocUe)  on  eiilend  un  clat  de  la  moelle, 
caractérisé  par  la  présence  dans  les  parties  centrales  du  névra\e, 
d'une  cavité  de  dimensions  variables,  dont  la  lumière  est  tou- 
jours supérieure  à  celle  du  canal  de  l'épendynie.  On  sait  aujour- 
d'hui que  la  syringomyélie  compte  parmi  ses  manifestations  les 
plus  fréquentes  une  atrophie  nmsculaire  qui  peut  dominer  l'ex- 
pression clinique  de  la  lésion  sphiale.  C'est  vous  dire  que  je  ne 
pouvais  me  dispenser  de  consacrer  un  chapitre  à  cet  état  i>alho- 
logi([ue  de  la  moelle.  Ce  sera  le  complément  de  cette  étude  des 
amyotrophies  d'origine  spinale. 

De  l'historique  de  la  question  je  ne  vous  dirai,  selon  mon  habi- 
tude, que  ce  qui  vous  sera  réellement  utile  à  connaître  pour 
l'intelliL-^ence  de  cet  enseignement. 

Ollivier,  d'Angers,  est  le  premier  auteur  qui  se  soit  servi  de  ce 
terme  de  s\ringomyélie,  à  propos  des  excavations  qu'on  rencontre 


au  s<!În  de  la  moellL-.  Dans  son  traité  des  maladies  de  la  moelle, 
OUivier  a  consacré  ù  la  syringomyélie  un  court  chapitre,  qui  ren- 
Ferme  des  exemples  d'e.xcavalions  creusées  dans  la  moelle,  exem- 
ples empruntes  à  Brunner,  à  Morgagni  et  Santorini,  ■\  Portai,  à 
Bonnet  et  uGall. 

Trois  points  inléressimls  sont  à  signaler  dans  l'histoire  ullérieure 
de  la  syringomyélie  ; 

Ou  a  cru  pendant  fort  lonf;lemps  que,  dans  les  cas  de  syringo- 
niyélie,  les  excavations  de  la  moelle  se  formaient  aux  dépens  du 
caual  épendymaire  dilaté.  On  sait  aujourd'hui  que  cette  opinion 
est  erronée,  que  dans  les  cas  de  syringomyélie  vraie,  les  excava- 
tions sont  creusées  dans  le  tissu  mCme  de  la  moelle. 

Jusque  dans  ces  derniers  temps,  on  croyait  aussi  que  la  syrin- 
gomyélie était  très  rare,  à  preuve  qu'Erb,  dans  son  traité  des  ma- 
ladies de  la  moelle,  l'a  décrite  dans  le  chapitre  des  nmr  et  fUrio$a. 
Or  dans  une  llièse  récente,  écrite  sous  l'inspiration  du  profes- 
seur Ëichliorst,  de  Zurich,  M"°  A.  Baiimier  n'a  pas  réuni  moins  de 
112 cas  de  syringomyélie,  empruntés  à difTérentes  sources;  d'autres 
exemples  ont  clé  publiés  depuis  lors,  par  Schuitze,  notamment, 
La  sjringouiyéUe  n'est  donc  pas  précisément  une  rareté. 

Enfin,  on  admettait  aussi  que  la  syringomyélie  se  traduisait 
par  des  sympti^mcs  très  variables,  tellement  variables  qu'il  était 
impossible  de  la  diagnostiquerduvivanldu  sujet.  Cette  opinion  est 
aujourd'hui  reconnue  comme  fausse  en  partie;  dans  bon  nombre 
de  cas,  l'existence  d'une  syringomyélie  peut  être  diagnostiquée 
avec  un  grand  degré  de  certitude,  du  vivant  des  sujets. 

Avanlde  vous  exposer  la  partie  clinique  de  la  question,  je  vais 
nous  entretenir  d'abord  des  caractères  anatomiques  et  du  méca- 
nisme de  formation  des  excavations  syringoniyé  II  tiques. 


As\Tii>i[K  piTHoLocrucE.  —  Ainsi  que  je  viens  de  vous  le  dire, 
k  la  syringomyélie  se  révèle  à  l'autopsie  par  la  présence,  au  centre 
fit  la  moelle,  d'excavations  de  dimensions  très  variables. 

Uimeimott*  (//•«  exeaiialionn.  —  Tantôt  il  s'agit  d'im  canal  de 
I  quelques  millimètres  seulement  de  longueur,  d'autres  fois  d'un 
I  trajet  qui  se  poursuit  sur  toute  la  longueur  du  névraxe;  bien 

■  entendu,  tous  les  degrés  intermédiaires  entre  ces  deux  extrêmes 

■  peuvent  se  rencontrer.  Les  dimensions  transversales  de  ces  exca- 
Ivations  sont  également  sujettes  à  de  nombreuses  variantes. 


l  LLS  JIAL.VDlhS  l)ir  SYS'l'KMl,  NblMhLX 

Parfois  la  luiuiC're  du  canal  ne  dépasse  pas  un  ou  deux  milli- 
mètres, comme  aussi  il  peul  arriver  qu'elle  soit  assez  considé- 
rable pour  livrer  passagf  au  petit  doigt.  Drjâ  Ollivier  avail  cil»^ 
un  cas  de  ce  genre,  eiuprunléà  Brunner. 

Nombre  d<-s  pxcoiuidotis.  —  L'excavation  peut  être  unique,  il 
peut  y  avoir  plusieurs  eanau\juxtaposés,oi'(;upanllemêmc  niveau 
de  la  moelle.  Leur  section  Iransversaie  offre  également  des  aspects 
variables  (circulaire,  ovalaire,  en  zigzags,  anfraclueuse,  etc.). 

Ces  variantes  dans  les  dimensions  longitudinales  et  transver- 
sales, aussi  bien  que  dans  la  forme  des  excavations,  ont  été  dé- 
crites avec  beaucoup  d'exactitude  par  M"*  Balimler,  dans  sa  ibèse 
déjà  citée.  Je  ne  puis  mieux  faire  que  de  reproduire  les  lignes 
qui  ont  Irait  à  ces  détails  anatomiques  : 

Confomutlion  générale  des  rxcfi valions.  —  D'une  façon  gi'né- 
rale,  ces  excavations  se  rencontrent  dans  une  moelle  qui,  par 
places,  [iréscntc  un  volume  exagéré.  Ces  excavations,  en  ronue 
de  canaux  ou  de  simples  fentes,  occupent  la  partie  centrale  du 
névraxe.  Rarement  elles  ont  un  calibre  uniforme.  Presque  tou- 
jours elles  présentent  des  diverlicules  latéraux,  qui  peuvent  se 
prolonger  en  haut  ou  en  bas,  sous  formi!  d'un  trajet  curviligne, 
de  telle  sorte  que,  sur  une  même  section  transversale,  on  met  à 
jour  deux,  trois  ou  même  quatre  lumières  difTércnlCs. 

11  arrive  parfois  qu'une  pareille  excavation  communique  avec 
W  quatrième  ventricule,  et  qu'elle  se  continue  en  bas  jusqu'au 
renHenient  torniinal.  Par  places,  elle  se  réduit  à  une  fente  étroilt. 
En  d'autres  endroits,  sa  lumière  est  très  large,  de  telle  sorte  qu'il 
semble  qu'une  grande  partie  de  la  substance  grise  ait  été  détruit*' 
à  ce  niveau.  11  arrive  aussi  que  cette  excavation  se  subdis-ise  en 
deux  canaux  qui  cheminent  parallèlement  l'un  à  l'autre,  et  qui 
finissent  par  fusionner  de  nouveau  en  un  canal  unique.  Quelque- 
fois, le  canal  aboutit,  en  haut,  au  plancher  du  qualrièrae  ventri- 
cule. Dans  un  certain  nombre  de  cas  de  ce  genre,  ce  canal  iwtlho- 
logique  débouchait  dans  le  canal  central  du  nôvraxe  au-dessous 
de  l'orifice  supérieur  de  ce  dernier  (observations  do  >onat,  Hallo- 
peau,  Leyden,  Schuttze,  Langhans). 

Vers  son  extrémité  inférieure,  quelquefois  plus  haut,  l'excava- 
tion pathologique  confine  à  un  tissu  extrêmement  serré,  ou  vascu- 
laire,  pigmenté  par  places,  et  dans  leqin'l  se  perd  l'i'xr.ivatioii 
réduite  iï  une  fenle. 


m 
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Ainsi  qu'il  a  été  dit  plus  haut,  la  longueur  de  ces  canau\  est 
sujette  à  de  nombreuses  variantes.  D'autre  pari,  les  faits  connus 
jusqu'à  co  jour  apprennent  que  le  siège  d'élection  de  ces  excava- 
tions pathologiques  est  dans  la  partie  inférieure  du  rennemenl 
cervical  et  dans  la  moelle  dorsale.  Il  est  rare  que,  dans  un  cas  de 
syringoniyétie,  le  segment  cervical  de  la  moelle  ne  participe  pas 
au  processus  morbide  dont  la  conséquence  a  été  la  formalion 
d'une  excavation  ou  d'un  canal  pathologique. 


► 


Rapport  des  exctii'ations  ni'pc  h  suhskince  grise  et  /es  conhiis 
tiluHcs  de  h  moelle.  —  Là  où  ces  canaux  présentent  une  lumière 
considérable,  la  perte  de  substance  s'est  opérée  aux  dépens  de 
la  substance  grl^e  centrale,  qui  peut  avoir  disparu  en  totalité 
(relu  a  déjà  été  signalé  plus  haut). 

Uuimd  les  excavations  présentent  des  dimensions  transversales 
[ihn  réduites,  la  lacune  intéresse  en  première  ligne  la  substance 
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grise  qui  avoisine  le  eanal  cenlial  :  L-oiiimissure  grise,  y  compris 
le  lissu  épendyraaire;  puis,  en  seconiie  ligne,  les  colounes  di* 
Clarke  el  les  cornes  postérieures.  De  ces  deniiùres,  la  perle  de 
substance  sï-tend  habituellcraent  au\  cordons  postérieurs.  11  est 
rare  qu'en  avant  el  sur  la  ligne  médiane,  l'excavaliun  empièle  au 
delà  de  la  commissure  anlérieure;  il  est  rare  aussi  que  la  perle 
de  subslance  entame  les  cordons  antérieurs.  Par  contre,  el  c'est 
là  ec  qui  nous  intéresse  toul  particulièrement,  il  n'est  pas  rare 
que  In  solution  de  rotUiniiilê  inl^resse  In  suhsUinre  grhe  trttne  ou 
des  deux  cornes  nntén'eures.  Voici,  à  re  propos  quelques  chiffres 
puisés  dans  le  travail  de  M""  Baiimler  : 

14  fois  (sur  H2  cas),  les  deux  cornes  antérieures  étaient  enta- 
mées par  l'excavation  sjringomjélitique; 

3  autres  fois,  la  lacune  intéressait  la  corne  antérieure  du  ciM* 
droit  seulement,  et  3  fois  la  rorne  anlérieure  du  côté  gauche; 

21  fois,  l'excavation  empiétait  sur  les  deux  cornes  postérieures  ; 
5  autres  fois,  elle  intéressait  ht  corne  postérieure  du  càld  droit 
seulement,  el  5  autres  fuis  la  corne  postérieure  du  n'itti  gauche. 

linppoii"  des  excnralions  arec  le  cnntil  tenlrnl.  —  Ces  exca- 
valions  pathologiques  peuvent  laisser  le  canal  central  inlacl  sur 
toute  sa  longueur,  mais  c'est  là  une  éventualité  assez  rare.  Le 
plus  souvent,  le  canal  central  fusionne  par  places  avec  l'excava- 
tion syringomyélitique  ;  à  ce  niveau,  la  paroi  de  l'excavation  est 
en  partie  formée  par  la  paroi  du  canal,  encore  revélu  de  bou 
épilhélium  cylindrique.  Quelquefois  aussi  l'excavation  est  entière- 
ment constituée  par  le  canal  central,  sur  une  cerlaiuo  étendue  de 
son  trajet. 

Quelquefois  la  paroi  du  canal  central  se  replie  sur  elle-mimc, 
de  telle  sorte  que,  sur  une  coupe  transversale,  la  cavité  syringo- 
myélilique  se  présente  sous  un  aspect  réniforrae.  Le  repli  peut 
aussi  subdiviser  l'excavation  en  deux  canaux  juxtaposés.  Voire 
que,  quand  il  existe  plusieurs  replis,  l'excavation  peut  Ôlre  diri- 
gée en  trois  ou  quatre  canaux  secondaires.  Toujours  ces  excava- 
tions pathologiques  sont  situées  en  avant  du  canal  central. 

Pnioi  des  exr-aratîvnx.  —  Quelquefois  cettn  paroi  eï.t  formée 
par  une  jnembrane  mince,  hsse  à  sa  face  inlerne.  qui  s'imprègne 
difficilement  de  carmin,  et  qu'on  réussit  parfois  à  dêUichcr  liu 
tissu  ambiant. 


^ïtll^'(:ovv^'.l.l^  an 

Le  plus  souvent,  les  cvcavalions  sont  limilée?  par  un  tissu 
rplativement  très  serré,  qui  forme  une  paroi  di'chiquelée. 

D'autres  fois,  cette  paroi  esl  constituée  par  du  tissu  gélatini- 
forme,  ireusfi  d'aréoles,  et  il  semble  alors  que  l'eKcavalion 
syringoinyélilique  provienne  de  la  fonte  partielle  du  IJssu  do 
la  moelle.  Il  importe  d'ajouter  qu'il  existe  une  différence  notable 
dans  la  structure  des  parois  des  cavités,  suivant  que  l'on  consi- 
dère celles  creusées  dans  la  substance  grise  ou  celles  creusées 
aux  dépens  de  la  substance  blanche.  Les  parois  des  cavités  de  la 
substance  grise  sont  ordinairement  formées  d'une  épaisse  couche 
néoplasique,  tandis  que  celles  de  la  substance  blanche  sont  très 
minces  ;  niénie  il  n'est  pas  rare  de  trouver,  dans  cette  paroi,  des 
fibres  nerveuses.  Si  l'on  fait  une  série  de  coupes  sur  toute  la 
hauteur  de  la  lésion,  on  voit  que,  parmi  ces  tissus,  les  uns  sont 
dégénérés,  tandis  que  les  autres  convergent  et  se  réunissent 
pour  constituer  la  paroi.  Il  semble,  dans  ces  conditions,  que  le 
néoplasme  se  comporte  A  la  manière  d'une  tumeur  qui  se  pro- 
page soit  en  disséquant,  en  écartant  les  fibres,  ou  en  les 
détruisant. 

Ciinol  épetuli/niniif.  —  Le  rôle  de  l'épithélium  épendymaire, 
relativement  A  la  formation  du  néoplasme,  est  difficile  à  établir. 
Ce  qui  est  certain,  c'est  que  là  où  il  est  conservé,  on  le  trouve 
en  pleine  prolifération  ;  les  cellules  qui  forment  les  trois  ou 
quatre  premières  couches  revêtent  encore  la  forme  cylindrique, 
tandis  que  les  autres  deviennent  plus  ou  moins  globuleuses,  et 
s'irradient  dans  l'épaisseur  du  néoplasme. 

Etat  du  lissit  péricfipitnire. — L'examen  hîstologique  démontre 
que,  le  plus  souvent,  la  première  couche  de  la  zone  de  tissu  péri- 
cavilaire  (cavités  de  la  substance  jjrisc  surtout),  est  le  siège 
d'une  néoformation  conjonctive.  Déjà  en  18G9,  Hallopeau  avait 
insisté  sur  cet  état  du  tissu  ambiant,  Â  propos  d'un  cas  de 
syringomyélie  qu'il  a  publié  sous  le  titre  de  srlérose  diffuse 
jtèn-épendijmnirf  {^fluzeUp   médicale  df   Paris,    18*10), 

Gliomatose.  —  Quelquefois  cette  prolifération  du  tissu  inters- 
titiel revêt  tous  les  caractères  d'une  néoplasie,  qu'on  reconnaît 
déjà  à  l'œil  nu.  Il  semble,  qu'au  siège  de  cette  néoplasie,  le 
tissu  de  la  moelle  soit  remplacé  par  une  véritable  tumeur.  C'est 
ce  travail  de  néoplasie  qu'on  a  coutume  de  désigner  sous  le  nom 
de  gliomatose.  Il  peut  aboutir  à  la  formation  de  tumeurs  circons- 


criles  (gliomes).  On  a  publié  des  ras  où,  dans  «ne  mAme  nippllo, 
on  a  trouvé  de  ces  glioraes,  dont  quelques-uns  pleins,  et  d'autres 
creusés  d'excavation?,  comme  aussi  des  cas  où.  ù  certain  niveau, 
la  moelle  logeait  un  de  ces  gliomes  et,  à  un  autre  niveau,  une 
cavité  syring^omyéli tique. 

On  en  a  signalé  d'autres,  —  et  pour  notre  part,  nous  avons 
observé  un  cas  1res  net,  —  dans  lesquels  on  a  trouvé  un  cylindre 
plein,  plus  ou  moins  long,  que  l'on  pouvait  détacher  avec  assez 
de  facilité  de  ta  cavité  péri-épendymaire.  Dans  ce  cylindre,  il  est 
impossible  de  trouver  aucune  trace  d'éléments  nerveux.  Comme 
je  vous  l'ai  dit,  il  peut  se  loger  soit  dans  la  substance  grise,  soit 
dans  la  substance  blanche,  et  toujours  il  est  en  communication 
directe,  par  des  traînées  de  même  nature,  avec  la  substance 
^rîse.  il  n'est  pas  rare  de  voir,  à  côté"  de  ce  cylindre,  une  cavilé 
qui  est  constammerit  plus  étendue  que  le  cyhndre  plein.  On  peut 
dire,  en  régie  générale,  que  toutes  ces  néoformations  sont 
d'autant  moins  étendues  qu'elles  sont  placées  plus  prés  de  la 
périphérie  du  foyer  principal  avec  lequel  elles  sont  reliées. 
Nous  aurons  à  tenir  compte  de  ces  faits,  à  propos  de  In  patho- 
génie de  la  syringomyélie. 

Elnt  des  cordons  hkuics.  —  EnGn,  dans  quelques  cas,  les  cor- 
dons blancs  de  la  moelle  étaient  traversés  par  ces  traînées  ic 
sclérose  connues  sous  le  nom  de  dégénérescences  ascendantes 
et  desrendantes,  et  qu'on  observe  chaque  fois  qu'un  système  d« 
fibres  subit  une  solution  de  continuité  ;  dégénérescence  ascen- 
dante quand  il  s'agit  de  fibres  centripètes,  dégénérescence  des- 
cendante quand  il  s'agil  de  fibres  cenlrifuges. 

Contenu  lifjuide  des  excavatioivs.  —  Les  excavations  syringo- 
myélilifpies  renferment  une  sérosité  d'aspect  variable,  lantiM 
limpide,  tantôt  plus  ou  moins  trouble,  diversement  colorée. 

Pathocéme.  —  On  croyait  autrefois  que  ces  excavations  ou 
canaux,  creusés  au  centre  de  la  moelle,  n'étaient  autres  que  le 
canal  distendu  par  du  liquide.  Il  y  a  là  un  malentendu  que  le 
travail  de  M""  Baumler  a  contribué  à  dissiper. 

Déjà  Simon  {Archîv  ffir  Psf/chwtrte,  1883)  avait  insisté  sur  la 
nécessité  de  distraire  de  la  syringomyélie  (cKcavations  patholo- 
giques de  la  moelle),  les  cas  de  distension  du  canal  centra]  par  un 
liquide  accumulé  dans  ce  conduit  physiologique.  Il  avait  prc^osé 
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réserver  à  ces  cas  le  nom  ù'ki/dromi/é/ic,  lerme  qui  devait 
faire  ressortir  leur  analogie  avec  les  cas  d'hydroeêplialie. 

M""  Battmler,  dont  le  travail  a  été  écrit  sous  l'inspiration  du 
professeur  Eiclihorst,  s'est  ralliée  ii  cette  séparation  delasyringo- 
niyélie  et  de  l'iiydromyrlie. 

La  question  étant  ainsi  délimitée,  il  s'agit  de  savoir  par  quel 
imL'fanîsme  se  forment  ces  excavations  pathologiques  qui  sont  la 
lésion  caractéristique  de  la  sy ring omyé lie. 

Happorlu  de  la  syringomyélie  avpc  la  f/liomatosf.  —  Je  disais 
tout  à  l'heure,  que  dans  un  certain  nombre  de  cas,  on  a  noté 
l'existence  simultanée  de  tumeurs  gliomateuses  et  d'excavations 
ejringomyélitiques  dans  une  même  moelle,  voire  que  parfois 
Texcavatiou  était  située  au  centre  d'une  semblable  tumeur,  dont 
une  portion  était  conservée.  L'idée  s'impose,  dans  ces  cas,  de 
considérer  l'excavation  syringomyéiitique  comme  résuJtant  de  la 
fonte  d'une  partie  ou  de  la  totalité  de  la  tumeur;  idée  d'autant  plus 
admissible  que  les  tumeurs  en  question  (gliome,  gHomyxome) 
-jie  prêtent  facilement  aune  fonte  destructive,  grâce  à  leur  vascu- 
krisation  et  à  leur  faible  résistance. 

Rapports  de  la  syriiufomyélie  avec  des  foyers  hémon-hagiqites 
préexistants.  —  On  a  supposé  aussi  que,  dans  certains  cas,  ces 
excavations  se  forment  aux  dépens  d'un  foyer  hémorrhagîque,  qui 
se  creuse  &  son  centre,  en  vertu  d'un  travail  de  ramollissement, 
et  par  un  mécanisme  analogue  ù  celui  qui  préside  k  la  formation 
des  kystes  héraorrhagiques  du  cerveau.  Cette  opinion  a  été 
réfutée  par  MM.  Charcot  et  Joffroy,  qui  ont  fait  valoir  contre  elle  : 
d'abord  l'absence  de  toute  trace  de  pigmentation  ocreuse  dans  le 
Ussu  péricavitaire,  et  l'absence,  dans  les  antécédents  des  malades, 
d'une  paralysie  des  membres  k  début  brusque. 

liapports  de  la  sijr'mgomijélie  avec  la  myélite  péri-épe/tdi/im/ire. 
—  Pour  Hallopcau,  la  cause  qui  produit  ces  excavations  patholo- 
pques  réside  dans  une  myélite  péri-éppndymaîre.  c'esl-ii-dire 
ayant  son  point  de  départ  au  voisinage  du  canal  central. 

Joffroy  admet  également  comme  point  de  départ  de  la  forma- 
lion  «le  ces  cavités  pathologiques,  une  myélite  préexistante.  Cette 

élite  est  la  partie  essentielle  du  processus,  et  les  cavités  ne 
mt  qu'  (I  im  accident  survenu  au  cours  de  la  myélite  ».  Voici 
imraent  Jofiroy  et  Achard  expliquent  la  formation  de  ces  cavités. 

La    myélite,  par  cela   même  qu'elle    siège  au  voisinage  de 
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l'épendynie,  se  développe  dans  une  ri^gion  iiu'alimDnlcnt 
vaisseaux  alTectés  principalemenl  it  la  nutrition  de  lu  substance 
grise,  la  subslanre  Manehe  étant  nourrie  surtout  par  des  vais- 
seaux qui  viennent  de  la  pie-mère. 

Au  cours  de  la  myélite,  les  vaisseaux  compris  dans  la  zone 
inflammatoire  viennent  à  s'oblitérer,  soîl  par  C-paissii-seraenl  de 
leurs  parois,  soit  par  thrombose,  soit  par  les  deux  mécanUraos 
réunis.  H  De  cette  oblitération  résulteraient  des  foyerfi  de  nAcro- 
biose  qui  seraient  le  premier  terme  des  foyers  de  dépïnti'fînilion  de 
L.  Glarke.  La  substance  ramollie  consécutivement  àroblitt^ralion 
des  vaisseaux  se  résorberait  dans  la  mo«lle.  tic  la  même  manière 
qu'on  la  voit  se  résorber  dans  le  cerveau,  et.  en  particulier,  dans 
la  substance  prise  des  circonvolutions.  » 

Celle  théorie  a  été  critiquée  par  F.  Schultie,  en  lernies  s(im- 
maires.  D'après  Schultze,  abstraction  faite  d'autres  raisons,  il 
en  est  une  qui  enlève  toute  valeur  à  la  théorie  de  Jolfroy  cl 
Achard.  c'est  que,  dans  les  cas  de  sclérose  en  plaques,  on  trouve 
des  vaisseaux  oblitérés  sans  excavations.  D'autre  part,  Hndlich 
a  fait  remarquer  que  les  auteurs  allemands  n'admettent  pa^, 
comme  le  laissent  supposer  MM.  Joffroy  et  Achard,  que  le  glioine 
se  développe  aux  dépens  de  la  substance  grise,  mais  qne  ce  déve- 
loppement se  fait  également  aux  dépens  de  la  substance  blanche. 

Rapports  de  In  syringomijélie  avec  les  modifirnlions  de  /a 
pression  intra-cranienne.  —  Enfin  Langhans  {Virthou-'s  Arrhiv, 
l.  LXXXV,  p.  1)  a  soutenu  que  ces  excavations  sjTingomyéliliqiies 
ont  toujours  pour  point  de  départ  une  aupmenlalion  de  pression 
dans  la  fosse  sous-occipitale.  Il  fondait  son  opinion  sur  qnalre 
faits  de  syringomyélie,  dans  l'un  desquels  il  existait  un  iiiélano- 
sarcome  secondaire  sur  le  plancher  du  quatrième  ventrîrule, 
dans  un  autre,  un  sarcome  du  verrais,  et  dans  un  troisième,  une 
dégénérescence  sarcomateuse  du  plexus  cboroTdal.  En  parlant  de 
ces  faits,  Langhans  a  conclu  que  les  excavations,  dans  les  cas  de 
syringomyélie .  sont  la  conséquence  de  la  stase  sanguine  en- 
traînée par  la  compression  qui  s'e\erce  sur  la  base  du  crdne.  Il  se 
produirait  ainsi  un  œdème  de  la  moelle,  avec  diverticiilcs  et 
lacunes  consécutives,  par  un  mécanisme  analogue  h  celui  qui 
donne  naissance  il  l'hydrocéphalie,  dans  les  cas  d'oblilf'-ratîon  dp 
la  veine  de  Galien.  I^anghans  a  reconnu  d'ailleurs  que  sa  Ibéorio 
n'était  pas  applicable  A  tons  les  cas  de  syringomyélie.  F.  S<-hiiIlïe, 
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dans  son  dernier  travail,  a  publié  un  cas  de  gliome  du  cerveUu, 
où  i!  existait  dans  la  moelle  une  excavation  en  rapport  aver  une 
distension  du  canal  central.  A  première  vue,  ce  fait  semblait  donc 
forrohorer  la  théorie  de  Langlians.  Or,  au-dessus  de  la  portion 
dilatée,  le  canal  central  avait  son  calibre  normal,  circonstance 
qui  se  concilie  mal  avec  l'hypothèse  de  Langhans.  D'autre 
part,  dans  la  portion  inférieure  de  la  moelle,  le  canal  central 
avait  subi  un  allongement  considérable,  mais,  loin  d'être  dis- 
tendu, il  était  obstrué  par  des  cellules  épïtbéliatcs,  et  tout  autour 
existait  une  zone  de  prolifération  gliomateuse.  Enfm,  au  voisinage 
immédiat  du  quatrième  ventricule,  on  avait  constaté  éjralement 
une  tumeur  gliomateuse  en  voie  de  formation. 

Conclusion.  —  Je  viens  de  vous  exposer,  aussi  fidèlement  que 
qne  possible,  les  diverses  opinions  des  auteurs  qui  ont  eu  Toc- 
i-asion  d'étudier  la  palhogénie  de  la  syringomyf'tlie,  à  propos  des 
cas  qu'ils  ont  observés.  Peut-être  toutes  ces  opinions  renferment- 
t-elles,  pour  ces  cas  particuliers,  une  part  de  vérité  ;  il  n'en  est  * 
pas  moins  vrai  qu'aucune  d'elles  ne  peut  avoir  la  prétention  de 
s'appliquer  à  toutes  les  observations. 

J'ajoute  que  d'après  les  faits  qu'il  m'a  été  donné  d'observer, 
je  ne  crois  pas  que  la  syringomyélie  puisse  être  toujours  considérée 
comme  une  myélite  péri-épendymaire,  laquelle,  par  résorption 
des  produits  inflammatoires,  aurait  creusé  les  cavités. 

En  effet,  une  moelle  atteinte  de  gliomatose  présente,  générale- 
ment, tous  les  degrés  de  l'évolution  d'une  tumeur.  Je  vous 
rappelle  que,  souvent  l'on  trouve  un  cylindre  plein,  plus  ou 
moins  long,  que  l'on  peut,  pour  ainsi  dire  détacher.  Ce  cylindre, 
dans  sa  structure,  ne  présente  pas  trace  d'éléments  nerveux  ;  il 
est  logé  dans  la  substance  grise  ou  dans  la  substance  blanche, 
mais  toujours,  il  est  en  communication  avec  la  première,  à  l'aide 
de  traînées  ayant  la  même  structure  que  la  tumeur  elle-raérae. 
A  crtlé  de  ce  cylindre,  il  existe,  parfois,  une  cavité  plus  grande, 
qne  celui-ci.  Toutes  les  néoformations  sont  d'autant  plus  petites, 
d'autant  plus  épaisses,  d'autant  plus  étalées,  qu'elles  sont  placées 
plus  à  la  périphérie  du  foyer  principal  avec  lequel  elles  sont  en 
rapport.  Enfin,  la  structure  des  parois,  si  différente  pour  les 
cavités  de  la  substance  grise,  cl  les  cavités  de  la  substance 
blanche,  semble  bien  montrer  que  la  néoforraation  se  comporte 


311!  r.Kr;,llNl  Sfll  I.KS  MM.AIHKS  [ir  «VTKMK  NMItVKI'X 

fonirae  une  tmiiour  proiiagro,  sdîI  en  dissi'-quanl,  «oil  on  (ièlnii- 
sanl  lo  lissu  nervi'ux. 

Ce  qui  est  bien  difficile  à  établir,  c'est  le  nMe  de  l*épiUii!^liiim 
i^pendj  maire  dans  la  formation  du  néoplasme.  11  est  en  prolifé- 
ration, cela  est  certain  ;  niais  est-il  le  point  de  départ  de  la 
lunieiir?  Peul-ôlre,  dans  ee  cas,  s'agit-il  d'une  inclusion  épillié- 
liale,  d'une  sorte  de  malformation  duns  une  moelle  originaire- 
ment défectueuse.  Et,  dans  certaines  conditions  déterminées, 
une  évolution  pathologique,  avec  tous  ses  résultats,  en  est  la 
conséquence. 

SvjiPToiiAToi.ociK.  —  Avant  de  vous  exposer  la  symptomatologie 
de  la  syringomyélie,  je  vous  répèle  encore  que  ce  terme  ne  s'ap- 
plique pas  à  une  maladie,  dans  le  sens  ordinaire  du  mol.  Par  ce 
mot  de  syringomyélie,  nous  entendons  une  lésion,  un  process.us 
ravitîiire  qui  siège  dans  la  substance  grise  de  la  moelle,  et  qui 
peut  entamer  des  portions  très  diverses  de  celle  agglomération 
de  substance  grise.  Or,  celle-ci,  vous  le  savez,  n'a  pas  les  mimes 
attributions  fonctionnelles  dans  toute  sa  masse.  Il  résulte  de  \k 
que  ces  excavations  syringomyélitiques  donneront  lieu  à  des 
symptômes  ti-ès  variables,  suivant  leur  siège  et  leur  étendue 
considérés  sur  une  section  transversale  de  la  moelle. 

La  mjringomyédp  a  une  si/mplomaloloffie  très  varinlilc,  —  Je 
pose  donc  en  fait  que  la  syringomyélie  n'a  pas  de  symploniato- 
logie  propre;  son  expression  clinique  est  éminemment  poly- 
morphe. J'ajoute  de  suite  que  : 

1"  Les  excavations  syringomyélitiques  peuvent  intéresser  uuc 
grande  étendue  de  la  substance  grise  de  la  moelle,  sans  donner 
lieu  à  des  symptùraes  susceptibles  de  faire  soupçonner  l'exis- 
tence de  ces  lacunes,  du  vivant  du  sujet. 

2°  Lorsque  symptômes  il  y  a,  ceu'i-ci  consistent  surluiit  en 
trouilles  de  la  raotililé,  el  en  troubles  de  l'innervation  Irophîqiio 
des  muscles,  si  les  excavations  syringomyélitiques  se  sont  creusée* 
aux  dépens  du  système  antérieur  de  la  moelle  (cornes  antérieures). 
Ces  symptômes  consisteront  surtout  en  troubles  de  la  sensibilité, 
si  les  excavations  rayélitiques  siègent  dans  la  substance  grise 
des  cornes  postérieures.  Bien  entendu  que  ces  deux  ordres  de 
troubles,  sensilifs  et  moteurs,  coexisteront  s'il  y  a  deslraction 
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lanée  de~la  substance  irrîse  des  cornes  anlt'TÎeurcs  et  des 
eornps  poplérieures. 

3'  A-ces  symplûmes,  en  rapport  avec  la  destruction  de  telle  ou 
telle  portion  de  la  substance  grise,  viendront  s'en  ajouter  d'autres, 
en  rapport  avec  une  altération  des  faisceaux  blancs  de  la  moelle 
(contracture,  ataxîe,  etc.),  soit  que  les  excavations  oiupièlent 
sur  les  Taisceaux  blanc»,  soit  qu'elles  aient  provoqua  des  dégéné- 
rescences secondaires  de  ces  mêmes  cordons. 

De  même,  d  ces  symptômes  primordiaux  pourront  s'ajouter  des 
Iroubles  bulbaires,  soit  que  des  lacunes  syringomyélitiques  siègent 
nmultanément  dans  la  substance  grise  de  la  moelle  et  dans  celle 
du  bulbe,  soit  que,  avec  la  syringomyélie  spmale  coexiste  une 
autre  lésion  bulbaire  (tumeur),  ainsi  que  je  vous  en  ai  cité  des 
exemples. 

a).  A/tsericp  dp  sympliUnes.  —  Je  viens  de  vous  dire  que,  dans 
des  cas  de  syringomyélie,  il  peut  y  avoir  destruction  d'une  grande 
étendue  de  la  substance  grise  de  la  moelle,  sans  symptômes 
appréciables.  Entre  autres  exemples,  je  puis  vous  citer  les  deux 
observations  personnelles  publiées  par  M"°  Baiimler,  dans  sa 
Ibèse. 

b).  Troubles  de  lu  tnotUUé.  Atrophie  musculaire.  Ressemblance 
acec  tntrophie  du  type  Artin-Duchenne .  —  Dans  un  assez  grand 
nombre  de  cas  de  syringomyélie,  celte  lésion  avait  évolué  du 
/Vivant  du  sujet  sous  les  dehors  d'une  atrophie  musculaire  .i 
marche  progressive,  en  tout  semblable  à  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne.  A.  Batlmler,  dans  sa  thèse,  a  réuni  20  cas  de  ce 
genre,  sur  un  total  de  112  observations  de  syringomyélie.  Donc, 
dans  30  p.  100  des  cas,  celle-ci  évolue  sous  les  traits  de  l'atro- 
phie  musculaire  à  marche  progressive,  du  type  Aran-Duchenne. 

Voici  comment  était  distribuée  l'atrophie  musculaire,  dans  les 
ils  relevés  par  A.  Baiimler. 

Le  plus  souvent  (13  cas)  l'atrophie  musculaire  avait  envahi 
deux  membres  supérieurs;  quelquefois  elle  était  plus  pro- 
noncée d'un  côté  que  de  l'autre,  chez  le  malade  d'Hallopeau 
notamment.  Dans  quelques  cas,  on  a  signalé  l'extension  de 
i'alrophie  des  membres  supérieurs  au  tronc  (Bamberger,  Schup- 
pel,  Schultze.) 

Dans  un  cas  de  Lenhossek,  l'atrophii-  musculaire  était  limitée 

;s  membres  inférieurs. 
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Dans  trois  cas,  elle  occupait  A  la  fois  les  membres  siipériDiirs 
cl  les  membres  inférieurs. 

Enfin,  l'atrophie  musculaire  peut  être  généralistV,  ce  qui  avait 
Heu  dans  l'observalion  de  Charcot  cl  Joffroy  {Arr/iivps  de  phy- 
siologie 18G9)  et  dans  l'observation  de  Rolh  (ibid.,  1878). 

Dans  tous  ces  cas,  soit  dit  en  passant,  l'autopsie  a  démontré 
que  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  avait  été  désorga- 
nisée dans  une  étendue  plus  ou  moins  grande  par  les  excavations 
sjTingomyéli  tiques. 

Cette  atrophie  musculaire,  je  ne  saurais  trop  vous  le  répéter, 
affecte  la  plus  grande  ressemblance  avec  le  type  Aran-Duclienne. 
Elle  s'étend  avec  lenteur  et  d'une  façon  progressive.  Très  souvent 
elle  débute  par  les  petits  muscles  de  la  main.  A  un  moment 
donné,  la  main  est  déformée  en  grifTe,  ainsi  que  l'avait  déjà  noté 
Hallopeau.  Parallèlement  aux  progrès  de  l'atrophie,  on  voit 
diminuer  l'énergie  contractile  des  muscles  et  leur  conlractilité 
faradique.  Enfin,  dans  un  certain  nombre  d'observations  récentes, 
dans  celles  de  Schultze,  notamment,  l'exploration  des  muscles 
en  voie  d'alrophic  a  fait  conslaler  les  signes  de  la  réaction  de 
dégénérescence. 

Vous  devez  juger,  par  là,  combien  on  est  exposé  à  confondre 
avec  la  maladie  d'Aran-Duchenne  ces  cas  de  syringomyêlie  qui 
comptent  au  nombre  de  leurs  symplùmes  l'atrophie  muscu- 
laire progressive.  Je  vous  ai  déjà  dît  que  cette  confusion  a  dû 
être  commise  bien  souvent  dans  te  passé,  et  que,  si  l'on  tient 
compte  de  cette  cause  d'erreur  et  de  celle  qui  consiste  à  con- 
fondre l'atrophie  musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne 
avec  les  formes  mvopathiques  familiales,  on  est  amené  à  conchire 
que  la  maladie  d'Aran-Duchenne  doit  être   extrêmement  rare. 

Comme  autres  troubles  de  la  raolUité,  on  observe  la  para- 
lysie et  la  contracture. 

Paralysie  motrice.  —  La  paralysie  peut  être  une  simple 
conséquence  de  l'atrophie  musculaire  progressive,  et  alors  «Ile 
est  très  lente  à  se  manifester,  ù  progresser.  Ou  bien  elle  sera  la 
conséquence  de  la  participation  des  cordons  blancs  (antéro- 
latéraux)  au  processus  sy ri ngomyéli tique  ;  eu  ce  cas,  elle  peut 
être  précoce,  elle  peut  exister  indépendamment  de  l'atrophie 
musculaire,  elle  peut  être  très  prononcée  (paralysie  complète 
des  membres  inférieurs),  enfin  elle  peut  s'associer  à  la  conlrac- 
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1  tore  ou  à  l'iacoordinalion  motrk-e.  Je  reviondrai  plus  loin  sur 
[  ces  fails,  qui  impliquent  une  [tarticipation  des  cordons  blancs  de 
'  la  moelle. 

État  des  i-êpej:et  teHdineu.r..  —  Quand  la  sjringomyélie  se 
manifcsle  par  de  Palpophie  aui  membres  supérieups,  les  réflexes 
lendioeux  sont  abolis  dans  les  parties  atrophiées.  Avec  celte  abo- 
lition des  réflexes  tendîncax  aux  membres  supérieurs  peut 
■coexister  une  exagération  des  mômes  réflexes  aux  membres 
l  inférieurs.  Ce  contrasto  s'explique  fort  bien  : 

La  percussion  des  tendons  des  muscles  des  membres  supé- 
'  rieurs  ne  développe  plus  de  conlraclion,  parce  que  les  muscles 
I  sollicités  à  se  contracter  sont  en  état  d'atrophie,  ou  parce  que 
[  leurs  centres  d'innervation  motrice  sont  détruits.  Au  conlraire,  la 
I  percussion  des  tendons  des  muscles  inférieurs  développe  des  con- 
tractions exagérées,  parce  que  ces  muscles  et  leurs  centres  d'in- 
nervation continuent  de  fonctionner  et  que,  de  plus,  la  moelle  est 
envahie  par  des  lésions  qui  resaortissent  à  la  myélite.  Or,  dans 
les  cas  de  myélite  chronique,  l'exagération  des  réflexes  tendineux  * 
I-  est  de  règle.  Il  en  est  do  même  de  ce  spasme  convulsif  connu 
n  SOUS  le  nom  de  trépidation  épileptoïde,  et  qu'on  peut  observer 
r  Également  dans  des  cas  où  les  réflexes  tendineux  sont  abolis  aux 
membres  supérieurs  atrophiés. 

Troubles  de  In  sensibilité.  —  On  observe,  dans  les  cas  de 
L  ajringomyétie,  des  troubles  sensitifs  qui  ont  un  cachet  tout  à  fait 
[  spécial,  et  qui  sont  en  rapport  avec  la  désorganisation  de  la  subs- 
I  tance  grise  des  cornes  postérieures.  Ces  troubles  constituent,  avec 
Ifatrophie  musculaire  progressive,  dont  je  viens  de  vous  parler, 
Iles  symptômes  cardinaux  de  la  syringomyélie,  en  tant  que  cette 

■  lésion  se  révèle  au    dehors  par   des  symptômes  appréciables. 

■  Lorsque  cette  association  de  l'atrophie  musculaire  e(  des  Irou- 
Pbics  sensitifs  se  trouve  réalisée,  on  peut  diagnostiquer  la  syrin- 
gomyélie avec  un  grand  degré  de  vraisemblance,  du  vivant  des 
malades;  on  peut,  de  plus,  éviter  la  confusion  que  je  vous  ai 
signalée  à  l'instant,  et  qui  consiste  à  prendre  pour  un  cas  d'atro- 
phie musculaire  progressive  du  type  .\ran-Duclionno,  un  eus  de 
syringomyélie. 

Vous  corappenci!  donc  quelle  importance  il  y  a  â  bien  connaître 
wL  ces  troubles  sensitifs.  Voyons  en  quoi  ils  consistent. 
I       Aneslhésie  lhermi</uc  etawi/j/ésic.  —  Il  s'agit  d'un  mélange  de 
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phénomènes  d'aiiesthésîe  rt  d'hypéresthésie,  lt-1  qu'on  Ir  Ironw 
difticilement  réalis(^  dans  d'aulres  éluls  pallio Ioniques.  L'anes- 
tliésie  peut  fttre  généralisée,  ainsi  que  rda  avait  lieu  dan-"  l'obser- 
vation de  Schuppcl  {Archir.  fur  Hrilkiindr.  187i):  elle  pcul 
uppiiraiire  brusquement,  sous  l'influence  d'une  eausc  Iii''»  appa- 
renie,  ainsi  qu'il  est  arrivé  chez  un  malade  de  Fiirstner  et.  de  ZarlH-r, 
Mais  ce  sont  là  des  cas  tuul  à  fait  exceplionncis.  Règle  généritle, 
l'anesthésie  se  développe  lentemeuL,  d'une  façon  insidieuse,  el 
file  n'nffecle  que  la  sensifiilité  thernngiie  Pi  la  xensifiilité  «  la 
douleur.  Voilà  ce  qui  imprime  à  l'alrophie  musculaire  en  rapport 
avec  la  syringomyélie  un  cachet  si  caractéristique  :  Va  malade 
est  affecté  d'une  atropiiie  musculaire  progressive,  qu'on  est 
tenté  de  rallacher  à  première  >'ue  au  type  Aran- Duc  henné.  Le 
malade  ne  parle  pas  des  troubles  de  sensibilité,  parce  que  ceiis- 
ei,  s'ils  existent,  ont  échappé  à  son  attention.  On  l'examine  avec 
soin,  et  on  constate  que,  si  la  sensibilité  tactile  est  conserrée» 
il  n'en  est  pas  de  même  de  la  sensibilité  h  la  douleur  et  aux  im- 
pressions de  température.  On  constate  qu'en  certaines  régions  de 
la  peau,  l'application  d'un  corps  chaud  ou  d'un  corps  froid  ne 
développe  ni  sensation  de  chaud  ni  sensation  de  froid,  mais 
seulement  une  sensation  tactile.  On  constate,  dans  ces  mêmes 
régions  ou  en  d'autres,  que  les  impressions  douloureuses  ne  sont 
pas  ressenties  comme  telles.  Une  fois  l'éveil  donné  au  malade, 
celui-ci  se  rappellera  certaines  circonstances  qui  eussent  dû  lui 
dévoiler  l'existence  de  ces  troubles  scnsitifs.  Ainsi,  un  malade  de 
Schultze  répondait  qu'il  ne  s'était  aperçu  de  la  présence  d'une 
ulcération  au  coude  qu'après  que  sa  femme  lui  eût  signalé  la 
chose,  car  il  n'avait  pas  conscience  de  la  douleur  entretenue  par 
l'ulcération. 

lïypérexlhêsie.  —  En  même  temps  que  l'anesthésie  ther- 
mique et  douloureuse,  on  peut  observer  des  phénomènes 
d'hypéresthésie  :  hypéresthésic  spontanée,  consistant  en  une 
sensation  de  brûlure  ou  de  prurit,  phénomènes  de  l'ordre  des 
paresthésies  (perversions  de  la  sensibilité),  et  qu'on  ohserv* 
surtout  au  début  de  la  syringomyélie;  hypéresthèsie  provoquée, 
qui  affecte  de  préférence  la  sensibilité  thermique.  Ainsi,  chei  un 
malade  de  Schultze,  l'anesthésie  thermique  et  l'iuialgésie  avùent 
envahi  la  plus  grande  partie  de  la  peau  des  membres  supérieur? 
et  de  la  partie  supérieure  du  dos  jusque  ver.'*  la  sixième  côte  ; 
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dans  le  liers  inforicur  du  dos,  dans  une  zone  circonsciile,  cor- 
respondanl  au  sixième  espace  intercosliti,  et  dan?  le  liera  supé- 
rieur des  cuisses,  la  peau  était  le  siège  d'une  hypéreslhésie  qui 
ne  se  manifestait  qu'au  contact  d'un  corps  froid;  les  autres 
modes  de  la  sen«ibililé  étaient  conservés. 

Je  disais  plus  haut  que  ces  troubles  sensilifs  sont  en  rapport 
avec  la  désorganisation  de  la  substance  grise  des  cornes  posté- 
I  rieures.  A  ce  propos,  je  vous  ferai  remarquer  que  la  connais- 
sance de  la  Bjringomyéliy  est  venue  donner  une  confirmation  à 
!a  théorie  de  Schiff,  relative  au^t  organes  chargés  de  la  transmis- 
sion des  impressions  scnsilivcs  dans  la  moelle.  Vous  savez  sans 
doute  que,  d'après  SchifT,  les  impressions  tactiles  sont  conduites 
par  les  fibres  nerveuses  contenues  dans  les  cordons  postérieurs, 
tandis  que  les  impressions  douloureuses  cheminent  le  long  des 
conducteurs  contenus  dans  l'épaisseur  des  cornes  postérieures. 
L'histoire  de  la  syringoniyélie   est  là  pour  montrer  que   cette 
doctrine  est  conforme  à  la  vérité,  car  nous  vojons,  dans  un  grand 
L  nombre  de  faits  de  syringora\élie,  l'intégrité  de  la  sensibilité 
I  tactile  et  l'abolition  de  la  sensibilité  douloureuse  correspondre  ù 
I  l'intégrité  des  cordons  postérieurs  cl  à  la  désorganisation  de  la 
I  substance  grise  des  cornes  postérieures,  li  y  a  plus,  à  en  juger 
r  par  les  mêmes  faits,  on  peut  conclure  que  la  substance  grise  des 
i  cornes  postérieures  sert  également  h  la  transmission  des  îm- 
I  pressions  de  température.  On  peut  mi^rae  conclure  que  les  ira- 
ï  pressions  de  froid  et  de  chaud  sont  transmises  par  des  conduc- 
k  leurs  autres  que  ceux  qui  transmettent  les  impressions  doulou- 
I  reuses,  étant    donné   que   la    sensibilité    lliermique    peut  être 
I  absolue,  alors  que  la  sensibilité  4  la  douleur  est  conservée  et 
\  réciproquement. 

I  d).  Troubles  faso-motems  et  s'-'cr-éloires.  Troubles  tropldques 
l  de  la  peau.  —  Dans  un  certain  nombre  de  cas  de  syringomyélie, 
I  on  a  observé  des  troubles  vaso-moteurs  et  Iropliiques  sous  forme 
I  d'erythèmes,  de  tuméfactions  érysipélateuses,  d'herpès,  d'urli- 
[  Caire,  de  productions  bullcuses  avec  ulcérations  conséculives, 
[d'ulcérations  de  décubitus,  d'inflammations  suppuratives ,  de 
L  panaris,  d'arrêt  de  développement  des  os  et  des  doigts,  d'arthro- 
rpathies,  do  fractures  spontanées,  tic  déviations  de  la  colonne 
I  vertébrale  (scoliose),  de  cystites,  voire,  que,  chez  un  malade  de 
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CIiarcoL,  il  ja  eu  perforation  spontanée  de  la  vessie.  Ces  troubles 
trophiques  paraissent  être  en  rapport  avec  la  désorganisation  de 
la  substance  grise  située  en  arrière  du  canal  central. 

De  même,  quelques  auteurs  ont  observé  des  troubles  sûcrû- 
loircs,  sous  forme  d'evagération  ou  de  diminution  de  lu  sécnition 
sudorale,  en  certains  points  de  la  peau;  on  a  cité  des  cas  où  il 
e\istaït  une  hyperhydrosc  unilatérale.  La  polyuric  a  été  notée 
dans  plusieurs  cas. 

e).  Troubles  psychiques.  —  Dans  dix  observations  réunies  par 
A.  Balimler,  on  a  noté  des  troubles  psychiques  plus  ou  moins 
durables  :  l'hystérie  dans  quatre  cas,  les  syraptùmes  de  la  para- 
lysie générale  classique  dans  deui  cas,  d'autres  troubles  men- 
taux dans  quatre  cas. 

T'tblemi  deiispmblf.  —  D'après  ce  que  je  viens  de  vous  dire 
de  la  syuiptoniatologie  si  variable  de  la  syringomyélic,  vous 
devez  comprendre  qu'il  est  impossible  de  tracer  un  tableau 
général  de  l'expression  clinique  de  cette  lésion. 

Je  vous  rappelle  que.  dans  certains  cas,  la  svringoniyélie 
passe  l'omplélemenl  inaperçue;  que  dans  un  tiers  des  cas  environ, 
elle  donne  lieu  à  une  syniptoraatologie  très  caractéristique,  qu'on 
peut  définir  ainsi  :  atrophie  musculaire  progressive  évoluant 
sous  les  dehors  du  type  Aran-Duchenne,  associée  à  des  troubles 
de  la  sensibilité  thermique  et  douloureuse.  Ce  sont  ces  c,is-liï 
qui  nous  intéressent  d'une  façon  spéciale,  dans  cette  élude  con- 
sacrée aux  amyotropbies. 

D'autres  fois,  mais  beaucoup  plus  rarement,  la  sj  ringomyclio 
donne  lieu  à  un  ensemble  de  symptômes  qui  rappellent  plus  on 
moins  ceux  de  la  sclérose  latérale  arayotrophique  (obs.  de  Pick 
et  de  Schullzc),  de  la  paralysie  spinale  spasmodique  ou  tabès 
spasmodique,  du  tabès  dorsalis  compliqué  d'atrophie  musculaire, 
de  la  paralysie  générale  des  aliénés. 

Diaijnostic.  —  Celte  variabilité  de  la  symptomatologie  rend 
naturellement  le  diagnostic  de  la  syringomyélic  très  difîirile.  dan^ 
beaucoup  de  eus.  Si  je  voulais  examiner  toutes  les  confusions 
que  l'on  peut  commettre  â  propos  des  modalités  cliniques  de  la 
syringomyélic.  cela  m'entraînerait  très  loin,  el  hors  du  cadre 
de  celte  élude  qui  est  consacrée  aux  amyotropbies.  Aussi  vais-je 
limiter  la  question  du  diagnostic  différentiel  â  la  forme  de  syrin- 
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gomyélie  qui  nous  intéresse  ici  d'une  façon  spéciale,  à  celle  qui 
réalise  l'association  d*une  atrophie  musculaire  progressive  aux 
troubles  de  la  sensibilité  que  je  vous  ai  décrits  plus  haut. 

Je  dis  que,  quand  cette  association  se  t*ouve  réalisée,  lorsque 
surtout  viennent  s'adjoindre  à  Tatrophie  musculaire  et  aa\  troubles 
sensilifs,  des  troubles  vaso-moteurs,  sécrétoires  ou  trophiques, 
on  peut  diagnostiquer  l'existence  d'une  syringomyélie  avec  un 
très  grand  degré  de  certitude. 

En  fait  d'autres  états  pathologiques  où  l'on  peut  rencontrer 
celle  association  de  l'atrophie  musculaire  progressive  avec  des 
troubles  sensilifs  variés,  je  citerai  en  première  ligne  certaines 
formes  anormales  du  tabès  dorsalis  ;  je  dis  anormales,  parce  que 
j'ai  en  vue  des  cas  où  des  symptômes  du  tabès  se  compliquent 
d'atrophie  musculaire  progressive,  manifestation  étrangère  à  la 
symptomatologie  du  tabès  dorsalis  classique.  Or,  dans  ces  cas 
de  tabès,  les  réflexes  tendineux  sont  abolis  dans  les  membres  infé- 
rieurs, au  lieu  d'être  conservés  ou  exagérés,  comme  il  arrive  dans 
les  cas  de  syringomyélie;  il  y  a  également  abolition  du  réflexe 
pupillaire,  il  y  a  ces  douleurs  fulgurantes  que  vous  connaissez 
sans  doute  pour  un  des  symptômes  les  plus  constants  et  les  plus 
pénibles  du  tabès  dorsalis  ;  il  y  a  aussi  Timpossibililé  pour  le 
malade  de  se  tenir  d'aplomb,  les  yeux  fermés.  Enfin,  les  troubles 
sensitifs  portent  surtout  sur  la  sensibilité  tactile  et  douloureuse. 

La  maladie  décrite  par  Charcot  sous  le  nom  de  pachyménin- 
gite  cervicale  hyper Irophîque,  dans  laquelle  se  rencontrent  égale- 
ment de  l'atrophie  musculaire  et  des  troubles  sensitifs.  se 
distingue  de  la  forme  de  syringomyélie,  que  j'ai  en  vue  dans  ces 
lignes,  par  l'existence  de  douleurs  et  de  raideurs  de  la  nuque  dès 
les  débuts  de  l'affection,  par  l'association  de  la  parêsie  et  de  la 
contracture  à  l'atrophie  musculaire  ;  enfin,  d'après  les  faits 
connus,  il  ne  semble  pas  que  les  troubles  sensitifs  portent  sur 
tel  ou  tel  mode  spécial  de  la  sensibilité. 

Certaines  lésions  circonscrites,  qui  n'intéressent  qu'une  moitié  de 
la  moelle,  peuvent  donner  naissance  à  un  syndrome  qui  offre  la  plus 
grande  ressemblance  avec  la  forme  de  syringomyélie  que  j'ai  en  vue, 
sauf  que  les  manifestations  sont  limitées  à  un  seul  côté.  Or,  je  vous 
ai  dit  plus  haut  qu'on  ne  connaît  pus  un  seul  exemple  de  syrin- 
gomyélie avec  atrophie  musculaire  limitée  a  une  moitié  du  corps. 
Schultze  a  particulièrement  insisté  sur  les  grandes  difficultés 
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que  pr^spnte  le  diapnoslir,  dans  les  cas  de  syringomyéliP  qui  sp 
compliquent  de  phénomènes  de  cinnpression  produits  par  Af^ 
tumeurs  gliomiUeusps.  ou  de  syniplùmcs  en  rapport  avfc  l'enva- 
hissemenl  des  tordons  blancs  de  la  moelle  par  la  sclérose.  En 
pareil  cas,  le  diagnostic  n'est  possible  qu'autant  que.  à  la  pre- 
mière période  de  la  maladie,  relle-ci  se  tnidinsait  par  le  sjti- 
drome  earactérislique  que  je  vous  iU  déeril  plus  haut. 

L'hyslérîe,  dont  la  syniptomatologie  est  si  polymorphe,  peut 
également,  dans  certains  ras,  revêtir  le  tableau  de  la  syringo- 
rayélie  ;  c'est  un  fait  que  Charcot  a  eu  le  mérite  de  mettre  en 
relief.  Je  consacrerai  prochainement  une  leçon  à  l'élude  de 
l'atrophie  musculaire  d'origine  hystérique.  Cette  variété  d'atrophie 
musculaire,  qui  avait  été  méconnue  jusque  dans  ces  demipr? 
temps,  peut  s'accompagner  de  troubles  Iropliiqucs  du  coté  do  la 
peau;  elle  peut  s'accompagner  même  de  ces  troubles  de  la  sen- 
sibihté,  si  curieux,  parce  qu'ils  n'intéressent  que  la  sensibilité  A 
douleur  et  la  sensibilité  thermique.  Il  peut  y  avoir  en  outre,  des 
phénomènes  de  paralysie,  de  contracture,  des  rétractions  tendi- 
neuses, toutes  manifestations  qu'on  observe  dans  un  certain 
nombre  de  cas  de  syringorayélie.  En  présence  d'un  pareil  syn- 
drome, l'hésitation  peut  être  grande.  Seule,  l'évolution  des 
accidents  permettra  de  trancher  la  difficulté,  et  de  décider  si 
l'on  se  trouve  en  présence  d'un  cas  de  syrîngomyélie  ou  d'un  cas 
d'hystérie.  Celle-ci,  vou*  le  savez,  se  caractérise  par  une  mobi- 
lité d'allures  qui  lui  est  tout  à  fait  propre.  11  arrivera  donr  que, 
si  vous  avez  affaire  à  l'hystérie,  du  jour  au  lendemain  vous 
verrez  disparaître  la  jjaralysle,  puis  les  troubles  de  la  sensibilité 
ou  quelque  autre  des  syiuplémes  que  vous  étiez  portés  à  rattacher 
à  une  excavation  syrîngomyéli tique.  Dans  la  sjTingomyélie  vraie, 
il  peut  y  avoir  des  phases  d'arrél  d'une  durée  très  longue,  mais 
jamais  vous  n'observerez  ces  sortes  de  coups  de  théâtre,  c'est-à- 
dire  la  disparition  subite  de  manifestations  très  graves,  en  appa- 
rence, que  l'on  croyait  incurables.  Il  va  sans  dire  que,  quand  ie 
début  des  accidents  s'est  fait  avec  cette  même  soudaineté,  leur 
origine  hystérique  n'en  est  que  plus  évidente.  Enfin,  un  autre 
élément  de  diagnostic  consiste  dans  ce  fait  que.  chez  les  hysté- 
riques, les  troubles  sensoriels,  —  troubles  de  l'ouïe,  de  la  vue, 
de  l'odorat,  du  goût,  —  sont  de  règle,  tandis  qu'ils  font  toujours 
défaut  dans  les  cas  de  syringouiyélic-. 
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Je  ferai  en  outre  remarquer  que,  chez  rhyslérique,  :?i  l'on 
pince  vigoureusement  la  peau  anesthésiée,  si  Ton  applique  un 
corps  très  froid  ou  porté  à  une  température  assez  élevée,  l'exci- 
tation, quoique  non  perçue  par  le  malade,  amène  instantanément 
la  dilatation  de  la  pupille,  preuve  que  les  conducteurs  de  la 
sensibilité  sont  intacts.  Au  contraire,  dans  les  cas  de  syringo- 
myélie,  le  réflexe  pupillaire  ne  répond  plus  a  ces  diverses  exci- 
tations, les  voies  de  conduction  de  certains  modes  de  la  sensibi- 
bilité  étant  interrompues. 

Un  médecin  distingué,  M.  Morvan,  a  décrit  un  syndrome 
connu  sous  le  nom  de  paréso-analgésie  ou  maladie  de  Morvan, 
dont  les  éléments  essentiels  sont  représentés  par  des  panaris, 
par  des  troubles  sensitifs  intéressant  la  sensibilité  thermique  et 
la  sensibilité  à  la  douleur,  par  de  la  parésie  et  par  de  l'atrophie 
musculaire  qui  peut  être  Umitée  aux  émincnces  thénar  et 
hypothénar  et  aux  interosseux.  Voilà  donc  un  syndrome  qui 
affecte  une  grande  ressemblance  avec  la  symptomatologic  de  la 
syringomyélie.  On  peut  même  se  demander  si  la  prétendue 
maladie  de  Morvan  n'est  pas  simplement  une  manière  d'être  do 
la  syringomyélie  :  et,  à  ce  propos,  je  vous  ferai  remarquer  que 
déjà  M.  Morvan  inclinait  à  mettre  en  cause  une  altération  de  la 
moelle.  La  question  reste  en  suspens,  jusqu'à  ce  que  ranatomic 
pathologique  ait  prononcé  *. 

Quelques  mots  encore  sur  le  diagnostic  différentiel  de  la  syrin- 
gomyélie et  de  la  paralysie  générale  spinale  diffuse  subaiguë.  — 
Dans  celte  dernière,  l'évolution  des  symptômes  et  en  particulier 
la  marche  de  l'atrophie,  sont  plus  rapides  :  la  distribution  d<^ 
l'atrophie  est  plus  diffuse  ;  l'atrophie  musculaire  est  toujours 
précédée  par  la  paralysie  ;  les  accidents  débutent  presque  tou- 
jours par  les  membres  inférieurs,  et  il  est  de  règle  (jue  la  para- 
lysie et  l'atrophie  s'étendent  rapidement  aux  quatre  membres; 

*  M.  Gombault  a  communiqué  récemment  à  la  Société  médicale  des  hôpitaux 
(26  avril  1889)  une  observation  de  maladie  de  Morvan  avec  autopsie.  L'examen 
microscopique  a  fait  découvrir,  d'une  part,  une  névrite  périphérique,  dont  Tin- 
tensité  allait  en  diminuant  de  la  périphérie  au  centre,  d'autre  part,  une  sclérose 
de  la  moelle,  atteignant  son  maximum  d'intensité  dans  le  renflement  cervical, 
et  qui  intéressait  les  cordons  postérieurs,  et  aussi  probablement,  ajout<iil 
l'auteur,  la  substance  grise  centrale.  Nulle  pari,  cette  sclérose  ne  présentait  le 
mode  de  disposition  d'une  tumeur  isolée  ou  isolable,  comme  il  arrive  pour  les 
gliomes  qui  aboutissent  à  la  formation  d'excavations  syringomyélitiques.  11 
semble  d'après  cela,  que  la  maladie  de  Morvan  ne  doive  pas  être  rattachée  à  la 
syringomyélie  et  qu'il  s'agit  d'une  forme  particulière  de  myélite. 
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enfin  les  troubles  sensitifs,  mélange  d'anesthésie  el  d'hypércs- 
thésie,  intéressent  surtout  la  sensibilité  tactile  et  douloureuse,  il 
n'y  a  pas  cette  thermanesthésie  qui  imprime  à  la  symplomatologio 
de  la  syringomyélic  un  cachet  si  spécial.  Voilà  un  ensemble  de 
caractères  qui  vous  permettra  presque  toujours  de  résoudre 
aisément  cette  question  de  diagnostic  différentiel. 

Pronostic.  —  Il  est  bien  entendu  que  les  excavations  syringo- 
myéli tiques  constituent  une  lésion  irréparable.  —  Mais  lobser- 
vation  clinique  démontre  que  les  accidents  en  rapport  avec  ces 
excavations  évoluent,  le  plus  souvent,  d'une  façon  extrêmement 
lente.  Rappelez- vous  ce  que  je  vous  ai  dit  de  l'atrophie  muscu- 
laire symptomatique  d'une  syringomyélic.  Cette  évolution  n'est 
pas  toujours  uniforme;  il  arrive  que  les  manifestations  d'une 
syringomyélic  passent  par  de  véritables  phases  d'exacerbations. 

On  peut  voir  se  produire  des  accidents  de  myélite  grave  : 
larges  eschares  au  siège,  troubles  vésicaux,  etc.,  qui  semblent 
annoncer  et  annoncent  quelquefois  réellement  le  dénouement 
fatal.  Mais  parfois  ces  phénomènes  s'arrêtent,  s'amendent  et 
finissent  par  guérir  ;  la  maladie  semble  alors  enrayée  dans  sa 
marche.  Plus  tard,  sous  Tinfluence  de  circonstances  diverses, 
indéterminées,  les  accidents  graves  reparaissent  et  peuvent 
s'amender  et  s'aggraver  à  des  intervalles  plus  ou  moins  éloignés, 
jusqu'à  l'issue  fatale.  D  autres  fois,  l'évolution  est  lentement 
progressive,  sans  accidents  aigus,  et  la  maladie  peut  durer  des 
années.  Ce  que  vous  savez  tlu  processus  anatomique  vous 
explique  bien  ces  variations  de  la  syringomyélic.  Somme  toute, 
la  maladie  conduit  à  un  dénouement  fatal,  après  une  durée 
qui  se  chiffre  en  moyenne  par  quelques  années. 

Traitement.  —  Le  traitement,  cela  va  sans  dire,  est  impuissant 
«ontre  les  excavations  do  la  syringomyélic.  11  ne  peut  avoir  pour 
nbjel  que  de  combattre  certains  symptômes. 
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NÉVRITES   MULTIPLES 
(Formes  amyotrophiques.) 


Coup  (l'œil  rétrospectif. 

Rapport  des  névrites  multiples  avec  les  amyotrophies. 

Historique. 

SvMPTOMATOLOGiE.  —  Paralysie  motrice.  Atrophie  musculaire.  Douleurs  muscu- 
laires. Anesthésie.  Résultats  de  l'examen  électrique.  Caractères  négatifs.  La 
symptomatologie  de  la  névrite  multiple  est  très  changeante.  Symptômes 
insolites  :  accélération  du  pouls  en  disproportion  avec  la  fièvre.  Troubles 
oculaires.  Troubles  cérébraux.  Troubles  de  la  miction  et  de  la  défécation. 
Mouvements d'athétose.  Tremblements.  Œdème  péri-articulaire.  Glycosurie. 


Coup  d*œil rétrospectif .  —  J'ai  terminé,  dans  la  dernière  leçon, 
1  étude  des  atrophies  musculaires  myélopathiques,  des  aniyo- 
Irophies  d'origine  spinale,  consécutives  à  des  altérations  de  la 
substance  grise  des  cornes  antérieures,  avec  ou  sans  partici- 
pation d'autres  territoires  de  la  substance  grise,  ou  de  la 
substance  blanche  des  cordons  antéro-latéraux.  Avant  de  passer 
à  un  autre  chapitre,  je  crois  devoir  vous  rappeler  le  plan  que 
j'ai  adopté  pour  cette  étude  des  atrophies  musculaires. 

Vous  n'avez  pas  oublié,  sans  doute,  que  j  ai  commencé  par  vous 
exposer  Thistoire  concise  des  atrophies  musculaires  circonscrites, 
lesquelles,  naissant  sous  Tinfluence  d'une  cause  qui  agit  directe- 
ment sur  les  muscles  voués  à  Fatrophie,  ou  sur  le  tronc  nerveux 
qui  les  anime,  constituent  quelque  chose  comme  des  lésiom  ac- 
cidentelles^ et  non  des  maladies.  Cette  étude  devait  nous  servir 
de  préface  à  celle,  de  beaucoup  la  plus  intéressante,  des  maladies 
amyotrophiques,  des  affections  qui  évoluent  suivant  des  règles 
déterminées,  et  dans  la  symptomatologie  desquelles  l'atrophie 
musculaire  joue  un  rôle  considérable,  sinon  prépondérant. 


En  prenant  oomnie  base  l'orgEinisation  de  l'appareil  qui  iuter- 
vient  dans  h  prudui'liun  du  inouvemenl  physiologique  :  muscles, 
centres  d'ianervalion  molrice  (cellules  ganglionnaires  des  cornes 
antérieures),  nerfs  moteurs  qui  relient  le  muscle  aux  centres 
d'innervation  spinale,  j'avais  groupi^  ces  maladies  amyolrophiques 
sous  trois  chefs,  i'i  savoir  : 

1°  Les  (iinyatrophies  mi/'ipat/ti^ues,  c'est-à-dire  les  maladies 
où  l'atropliie  musculaire  natt  sur  place,  indépendamuienl  de 
toute  altération  des  nerfs  moteurs  et  des  centres  nerveux; 

2*  Les  aniyotrophies  uu  atrujjhip.s  nmsciilairfs  mt/éiopaZ/iique*, 
c'est-à-dire  les  maladies  où  l'atrophie  est  uu  parnU  être  sous  la 
dépendance  d'une  altération  de  la  substance  grise  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle  : 

3"  Les  amyoti-ophies  ou  fitrophiPS  musculaires  que  J'appelais 
neuropathiques,  pour  exprimer  cette  idée  que,  dans  ces  maladies- 
là  l'atrophie  musculaire  se  développe  sous  l'influence  d'altérations 
disséminées  des  nerfs  moteurs,  des  organes  interposée  aus 
muscles  et  à  leur  centre  d'innervation  motrice  et  Irophique. 

D'autre  part,  et  vous  devez  le  comprendre  maintenant  très  bien, 
l'observation  clinique  m'a  imposé  une  autre  distinction,  relative 
au  mode  d'évolution  de  l'atrophie  musculaire  dans  ces  maladies 
amyolrophiques.  L'observation  clinique  nous  a  appris  que  tantât 
l'atrophie  musculaire,  limitée  à  ses  débuts  à  une  petile  étendue 
de  muscles,  s'étend  ensuite  avec  lenteur  pour  gagner/<roy;-e«s(W- 
ineiit  les  musdes  plus  ou  moins  éloignés  du  lieu  du  début  ;  l«s 
atrophies  musculaires  qui  présentent  ce  mode  d'évolution  oui 
été  appelées  prugremvpx. 

D'autres  fois,  l'atrophie  musculaire,  se  développant  à  la  siûte 
d'une  paralysie  motrice,  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dans  le 
cas  prêcédeiil.  frappe  d'emblée,  comme  la  paralysie  jmi  laprécèiU, 
un  grand  nombre  de  muscles  à  lu  fois.  Tanilis  que  les  atrophïeii 
musculaires  progressives  mettent  plusieurs  aunées  à  atteindre 
leur  apogée,  ces  atrophies  en  masse,  que  j'ai  qualifiées  de 
diffuses,  atteignent  eu  quelques  heures  ou  en  quelques  jour*, 
leur  ma^muui  d'extension  dans  un  même  groupe  de  muscles. 

Je  vous  rappelle  donc  que  jusqu'ici  nous  avons  étudié  d'abord 
les  différentes  formes  d'atrophie  musculaire  progressive,  dont 
les  unes  revotent  de  préférence  le  caractère  familial  et  semblent 
être  des  atrophies  myopathlqnes,  tandis  qu'une  autre  rorine.  que 
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nous  avons  étudiée  sous  le  nom  de  type  Aran-Duehenne,  est  in- 
contestablement une  amyotrophie  myélopathique ,  d'origine 
spinale. 

J'ai  continué  ensuite  par  Tétude  des  atrophies  musculaires  ou 
ami/otrophies  diffuses  :  paralysie  spinale  infantile,  paralysies 
spinales  antérieures  de  l'adulte,  forme  aiguë,  forme  subaiguë 
pure,  forme  diffuse,  forme  mixte  d'Erb,  qui  toutes  paraissent  être 
des  atrophies  musculaires  myélopathiques,  c'est-à-dire  symptoma- 
tiques  d'une  lésion  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures. 

J'en  étais  resté  là  de  cette  étude,  dans  ma  dernière  leçon.  Je 
vais  continuer  maintenant  cette  étude  des  maladi<*s  amvolrophi- 
ques  par  les  atrophies  musculaires  d'ori^âm»  inniropalhique 
(neurotique,  suivant  l'expression  d'Erb).  Les  amyotrophies  de 
ce  troisième  groupe,  par  le  mode  d'évolution  el  la  distribution 
des  altérations  musculaires,  se  rattachent  surtout  aux  amyo- 
trophies du  groupe  précédent;  ce  sont  presque  toujours  des 
atrophies  ?nusculaires  diffuses. 

11  vous  viendra  sans  doute  à  Tesprit  qu'il  eût  été  plus  logique 
d'étudier  ces  atrophies  musculaires  diffuses,  d'origine  neuro- 
pathique,  à  la  suite  des  atrophies  progressives  d'origine  myopa- 
thique,  et  avant  les  amyotrophies  diffuses  d'origine  myélopathique 
ou  spinale,  en  considération  des  rapports  anatomiques  des  organes 
primitivement  lésés  dans  ces  trois  variétés  —  le  nerf  moteur  se 
trouvant  placé  entre  les  muscles  de  la  périphérie  et  les  centres 
d'innervation  motrice  de  la  moelle.  —  Mais  je  vous  ferai  remar- 
quer que  Tétude  de  ces  amyotrophies  d'origine  neurojiathique  est 
aujourd'hui  à  peine  ébauchée,  qu'elle  se  rattache  à  celle  des 
névrites  périphériques^  des  névrites  multiples^  polynévrites  des 
Allemands,  dont  on  s'occupe  d'une  façon  suivie  depuis  une  dizaine 
d'années  au  plus.  Or,  cette  étude  n'a  abouti  jusqu'ici  qu'à  créer 
un  chapitre  d'attente,  où  rien  n'est  encore  bien  assis. 

Rapport  des  névrites  multiples  avec  les  ann/otrophies.  —  Il 
n'entre  pas  dans  mes  vues  de  vous  faire  l'histoire  détaillée  de 
cette  question  des  névrites  périphériques  multiples  ou  dissémi- 
nées, cela  m'entraînerait  d'ailleurs  en  dehors  du  programme  que 
je  me  suis  assigné  dans  ces  leçons.  Pour  ne  pas  vous  égarer 
loin  de  notre  sujet,  je  vais  de  suite  fixer  les  deux  points  par  les- 
quels cette  étude  des  névrites  disséminées  se  rattache  étroitement 
à  l'objet  de  ces  leçons. 
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La  même  année.  M.Jotfroy  jmbliaiL  l 'observai! on  d'une  femiuc 
tuberculeuse,  ûgéc  de  Irenle-truis  ans,  affectée  de  troubles  intel- 
lectuels irôB  prononcés,  chez  laquelle  se  développa  en  très  peu 
de  temps  un  affaiblissemenl  suivi  d'alrupliie  mu^^eulaire  des  mem- 
bres inférieurs,  puis  des  membres  supérieurs. 

De  plus,  les  membres  inférieurs  étaient  le  siège  de  ce  trouble 
de  la  sensibilité,  qui  consiste  dans  hi  perle  de  la  nnliim  dp 
position. 

L'alrophie  musculaire  lit  des  progrés  rapides,  au\  membres 
supérieurs  surtout.  La  malade  fiil  emportée  par  les  progrès  de  sil 
lésion  pulmonaire;  dans  les  derniers  temps  de  sa  maladie,  dit* 
avait  eu  une  eschare  au  siège,  mais  très  superficielle.  La  moelle 
et  ses  enveloppes  furent  trouvées  ahsolmnenl  saines.  Quant  aux 
nerfs  périphériques,  examinés  en  très  prand  nombre,  ils  présen- 
taient les  traces  d'une  névrite  parenuhymateuse. 

Enfin,  cette  même  année,  un  auteur  allemand,  Eisenlolir.  a 
publié  une  observation  de  névrite  parenchjTnaleuse  survenue  éga- 
lement chez  un  tuberculeux;  les  seuls  sympti'imes  présentés  par 
le  malade  avaienl  consisté  en  douleurs  très  vives  avec  affaibli!)- 
sement  et  atrophie  musculaire  k  marche  rapide.  Le  malade  fut 
emporté  par  les  progrès  de  sa  tuberculose.  A  l'autopsie,  la  moelle 
fui  trouvée  saine;  la  névrite,  ainsi  qu'il  a  été  dit  plus  haut,  était 
limitée  h  la  zone  de  dislribution  des  scialiques. 

Je  vous  ferai  remarquer  en  passant,  que  dans  son  mémoire 
>L  Jo{rro\  posail  en  fait  qu'il  ne  croyait  pas  qu'il  fût  [K>!<sible 
»  de  tracer  le  tableau  clinique  de  la  névrite  pnrenchymuteu.w 
généralhée  et  de  reconnaître  sûrement  cette  affection  pendant 
la  vie   ï. 

Les  choses  en  étaient  là  lorsque  dans  le  courant  de  celte  même 
année  1879  parut  un  mémoire  du  professeur  Leyden,  de  Berlin, 
H  sur  la  poliomyélite  et  la  névrite  ".  L'auteur  s'élevait  eoalre 
l'exclusivisme  de  la  doctrine  qui  prétendait  faire  dépendre  »  toute 
paralysie  atrophtque  «  d'une  altération  de  la  substance  grise  de 
la  moelle,  et  soutenait  cette  thèse  que  beaucoup  des  obsenatiomt 
qu'on  avait  rattachées  à  la  poliomyélite  antérieure  avaient  eu,  en 
réalité,  pour  point  de  départ,  une  lésion  des  organes  périphé- 
riques de  l'appareil  de  la  motilitô,  qu'il  s'agissait,  en  d'autres 
termes,  de  cas  de  névrites  multiples. 

L'idée  de  Leyden  était  qu'indépendamment  des  cas  de  polio- 
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myélite  antérieure  aigiifi  et  subaigue  de  l'enfant  et  de  l'adulte, 
il  existe  une  autre  catégorie  de  paralysies  atrophlques,  dont  la 
symptomatologie  offre  la  plus  grande  ressemhlance  avec  celle  de 
la  poltorayélito,  et  qui  est  l'expression  d'une  névrite  multiple 
disséminée.  Celle  névrite  multiple  peut  présenter  une  évolution 
aiguC  subaigui^  ou  chronique.  Le  processus  reste  souvent  loca- 
lisé dans  les  nerfs  périphériques.  D'autres  fois,  il  remonte  vers 
la  moelle,  pour  entraîner  des  altérations  secondaires  dans  la 
substance  grise  des  cornes  antérieures.  Mais  il  peut  arriver  aussi 
qu'à  la  névrile  périphérique  multiple  se  surajoute,  dans  les  cas 
graves,  une  poliomyélite  à  marche  aigui^,  avec  destruction  des 
cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  sur  une  grande 
étendue.  Les  deux  processus  se  mélangent  ainsi,  et  dans  ces  cas 
de  lèsious  mixtes,  périphériques  et  spinales,  on  ne  saurait, 
d'après  Leyden,  donner  â  la  maladie  d'autre  nom  que  celui  de 
«  piiralyxif  atropMqitP  ai^ii/'  ou  subtrif/iifi  »,  qui  ne  préjuge  en 
rien  le  siège  des  lésions  nerveuses. 

Leyden  passait  ensuite  en  revue  les  observations  publiées 
jusque-là.  qui  pouvaient  être  invoquées  à  l'appui  de  l'individualité 
nosologique  de  ta  névrite  multiple  périphérique.  Il  y  ajoutait  la 
relation  de  deux  cas  nouveaux,  dont  l'un  avait  été  déjà  publié 
dans  les  Annalps  de  h  Churité  de  Berlin  (1878). 

Je  vais  vous  analyser  rapidement  ces  deux  observations,  dans 
l'unique  but  de  fixer  vos  esprits  sur  les  caractères  cliniques  de 
ces  névrites  disséminées  ;  j'ai  en  vue,  vous  ne  l'oubliez  pas,  les 
névrites  disséminées  de  notre  second  type,  dont  l'expi'ession  cli- 
nique est  dominée  par  la  paralysie  et  l'atrophie, 


Observation  1.  ~  Matelol  ftgiî  de  vingt-liuil  aas,  qui  est  pris  de  flèvre  et 
de  douleurs  lancinantes  dans  les  membres.  Des  ileiix  côtés,  tuméfaction!' 
œdémateuses  au-dessous  des  coudes  et  des  genoux;  rourmillemëiits  et 
émoussement  de  la  sensibilité  dans  les  doi^'ls  el  les  nrlells.  Paralysie  et 
atropliie  aux  avant-hras  et  aux  jambes;  signes  de  la  réaction  de  dég^Dr'- 
rescencc.  Atltinuatioa  des  symptiimes  aux  membres  inférieurs.  Le  malade 
succomba  aux  suites  d'une  DéphriLe  atrophique.  A  l'autopsie,  on  retrouva 
les  deux  nerfs  radiaux  épaissis,  avec  des  traces  d'une  sclérose  du  tissu 
interstitiel  et  une  dégénérescence  des  libres  nei*veuses.  Vers  la  périphérie, 
ces  altérations  s'étendaient  jusque  dans  les  ramiQcations  intra-musculaires. 
En  remontant,  elles  ne  s'étendaient  pas  au  delà  de  la  partie  moyenne  du 
bras.  Les  racines  antérieures  avaient  une  structure  absolumeut  normale, 
ainsi  que  la  moelle.  Aux  membres  inl'êrieurs,  il  n'y  avait  nulle  trace  d'une 
névrite  antécédente. 
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OBSEftVATiON  ][.  —  ElnmniP  de  Irente-iin  ans.  A  la  suite  de  proilromes 
insidieux,  s'était  développée  aux  membres  inférieurs  d'abord,  puis  aux 
membres  supérieurs,  une  paralysie  k  marche  rapidemenf  envahissaole. 
L'atrophie  s'empara  rapidement  des  membres  paralysés;  l'exploration 
t'ieclrique  fil  constater  les  signes  de  la  réaction  de  dégénérescence.  Le 
malade  Tut  emporté  par  une  (lèvre  typhoïde  intercurrente.  A  l'antopâie,  ou 
Irouva  une  <  névrite  dêRéni'rative  mulliplo  intense  »,  avec  cette  particuln- 
rilé  qu'il  existait  une  aeeumulatioii  de  cellules  lympheïdes  et  de  grosses 
cellules  plates  autour  des  vaisseaux  el  enli-e  les  llbn-s  ni'rvf^uses,  à  ta  Tare 
interne  de  l'endoiif'Tre.  Les  racines  antérieures  de  la  moelle  l'-laîent  aliso- 
lument  saines.  Il  n'en  était  pas  de  m^me  de  lit  tnoelle,  dans  laquelle  on  trou- 
vait de  petits  foyers  myèlitiques  disséminés.  Ue  plus,  dans  les  renlIemcDts 
cervical  et  lombaire,  les  cellules  ganglionnaires  étaient  brillanles,  fortomenl 
pif^menlées,  boursouflées;  quelques-unes  réalisaieat  cet  étal  de  vacitaUsa- 
tion  dont  je  vous  ai  parlé  assez  longuement  à  propos  de  la  poliomyélite 
antérieure  aigué  de  l'adulte.  Mais  pour  Leyden,  il  ne  saurait  être  question 
de  considérer  ces  lésions  spinales  comme  la  cause  de  la  névrite  périphé- 
rique. 


Le  mémoire  de  Leyden,  donl  je  viens  de  parler,  a  donni-  l'iin- 
puision  à  celle  question  des  névrites  périphériques  multiples. 
Les  travaux  sur  celle  question,  posée  dans  les  termes  que  ji* 
viens  de  vous  dire,  se  sont,  depuis,  muIUpUés  el  se  multipticnl 
encore  tous  les  jours.  Je  n'en  compte  pas  moins  de  soixante  qiie 
j'ai  eu  à  consulter  pour  ces  leçons.  Je  me  bornerai  à  vous  faire 
connailre  la  substance  de  ces  travaux  qui,  je  vous  le  répMc. 
n'ont  pas  encore  abouti  à  nous  édifier  d'une  façon  rigoureuse  sur 
la  valeur  nosologique  de  ces  névrites  multiples.  1!  n'est  pas  à 
nier  que  le  dograc  de  l'origine  spinale  des  aniyolropbiesdiffuses, 
fortement  ébranlé,  un  moment,  ne  soit  sorti  quelque  peuébréché 
de  cette  pbase  contemporaine  dont  je  vous  ai  tracé  rapidement 
l'historique.  Mais,  je  vous  le  montrerai  tout  à  l'heure,  ce  dogme 
n'en  subsiste  pas  moins  h  l'étal  de  lot  </énèrate;  les  K\GEin-io>ts 
ne  l'ont  que  le  confirmer,  et  à  mon  idée,  ces  cas  de  névrite  péri- 
phériques multiples,  je  puis  vous  le  dire  de  nuite,  constituent  des 
EvcEPTio.Ns  par  rapport  \m\  paralysies  aniyotrophiques  d'origine 
spinale. 


SïMi'TOMAToLOiiiK  —  Je  scrai  bref  sur  ce  qui  concerne  la 
sjTnptomatolùgie  de  celte  forme  de  névrite  disséminée,  qui  se 
manifeste  par  une  nmyolrophie  diCTuse.  Cette  symptomatologie. 
je  vous  le  répète,  offre  une  très  grande  ressemblance  avec  celle 
de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  el  subaiguP;   la  principale 
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différence  est  que  souvent,  mais  non  toujours,  il  existe  en  plus 
des  troubles  de  la  sensibilité  qui  font  défaut  dansja  polio- 
myélite antérieure.  Voici  comment  les  choses  se  présentent  d'ha- 
bitude : 

Prodromes.  —  A  la  suite  d'un  refroidissement ,  de  l'exposi- 
tion à  Thumidité,  un  sujet  adulte,  le  plus  souvent  tuberculeux, 
alcoolique  ou  rhiunatisant,  vient  en  proie  à  un  léger  mouvement  de 
fièvre.  En  même  temps  il  se  plaint  d'une  lassitude  insolite,  plus 
marquée  en  général  dans  les  membres  inférieurs.  Cette  sensation 
de  lassitude  est  précédée  ou  accompagnée  de  ces  phénomènes 
dits  de  paresthésie  :  engourdissement,  fourmillements,  qui  ont 
pour  siège  habituel  les  pieds  et  les  mains.  Quelquefois  aussi  le 
malade  éprouve  des  douleurs  spontanées  sur  le  trajet  de  certains 
nerfs. 

Paralysie  motrice,  —  Puis  la  sensation  de  lassitude  va  en  se 
prononçant,  dégénère  en  parésie;  le  malade  est  obligé  de  s'aliter. 
Il  ne  peut  plus  se  servir  de  ses  membres  inférieurs,  et  l'impuis- 
sance motrice  gagne  les  membres  supérieurs. 

Atrophie  musculaire.  —  Bientôt  l'atrophie  envahit  les  muscles 
paralysés,  atrophie  en  masse^  qui  atteint  d'emblée  et  avec  une 
égale  intensité  tout  un  groupe  de  muscles.  Ceux-ci  sont  doulou- 
reux à  la  pression,  ainsi  que  les  troncs  nerveux  dont  ils  tirent  leur 
innervation. 

Douleurs  musculaires.  —  Parfois  les  muscles  paralysés  et  en 
voie  d'atrophie  sont  le  siège  de  douleurs  spontanées,  dont  les 
malades  se  plaignent  plus  ou  moins  vivement. 

Anesthésie.  —  L'anesthésie  cutanée  est  fréquente  aussi,  plus 
fréquent  encore  est  ce  mode  d'anesthésie  qui  consiste  dans  l'im- 
possibilité o£i  se  trouve  le  malade  de  localiser  exactement  les 
impressions  périphériques  qu'il  est  à  même  de  percevoir. 

Résultats  de  C examen  électrique.  —  L'examen  des  nerfs  et  des 
muscles,  avec  les  deux  variétés  du  courant  électrique,  dénote  une 
diminution  de  l'excitabilité  galvanique  et  de  l'excitabilité  ftira- 
dique  des  nerfs,  une  diminution  de  l'excitabilité  faradique  des 
nmscles  atteints  et  ces  modifications  de  leur  excitabilité  galvani(iue 
qui  sont  le  propre  de  la  réaction  de  dégénérescence.  Toutefois 
l'excitabilité  galvanique  des  muscles  est  en  général  plutôt  dimi- 
nuée qu'accrue,  comme  il  arrive  pour  la  forme  dite  partielle  de 
la  réaction  de  dégénérescence. 
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On  a  not^  encore,  cnrarae  manifestation  apparlenanl  en  proprr 
aux  n(!lvrites  mulliplcs  périphériqaes,  une  rlîrainulion  consi- 
ilérahle  de  l'excitahililé  éleclrique  des  nerfs  et  des  muselés,  allant 
jusqu'à  l'abolilion  complète,  dans  des  régions  où  la  moliliU^  esl 
relativeraenl  bien  conservée  (Remak.  Hôsslin,  Baur). 

Baur,  dans  sa  thèse  inaugurale  (Munich,  1887)  a  puliHc  une 
observation  de  névrite  multiple,  qui  renferme  des  ronsoignements 
1res  circonstanciés  sur  l'élal  de  l'excitabililé  des  nerfs  et  de? 
muscles.  J'y  relève  celle  partirularilé  très  importante  à  connaître, 
à  savoir  que  l'exploration  éleclrique  donnait  des  résultats  très 
variés.  D'une  façon  générale,  l'excitabilité  éleclrique  des  nerfs 
était  très  diminuée  sinon  complètement  abolie;  l'excilahililé 
faradique  était  plus  affectée,  en  général,  que  l'excitabililé  gahii- 
nique.  La  réaction  de  dégénéresrence,  dans  son  expression  jmre. 
a'a  été  constatée  qu'exceplionnellenient  ;  par  contre  les  modalités 
les  plus  diverses  de  la  réaction  de  dégénérescence  partiellL- 
étaient  réalisées  chez  le  malade  deBauer. 

L'aulcur  conclut  de  ses  recherches,  qu'on  ne  saurait  prétendre 
diagnostiquer  la  névrite  multiple  périphérique  d'après  les  seuls 
résultais  de  l'exploration  élerlrique,  mais  que  cependant  ces 
résultats  fournissent  des  éléments  ulibsables  pour  le  dïagnnslir 
différentiel  de  la  névrite  multiple  et  de  la  poliomyélite  antérieure, 
Appartiennenl  eu  propre  à  la  première  les  caractères  suivants  : 
1"  la  discordance  entre  les  résultats  fournis  par  l'exploration 
galvanique  el  l'exploration  faradique,  la  diminution  relativement 
plus  considérable  de  l'excitabilité  faradique:  2"  le  polymorphisme 
des  résullats  fournis  par  l'exploration  électrique  ;  3"  le  cnntraslc 
(déjà  signalé  plus  haut)  qui  se  manifeste  daus  certains  group<'T« 
de  muscles,  entre  l'état  de  la  motilité  qui  est  relativement  bien 
conservée,  el  l'élut  de  l'excilahililé  faradique  qui  est  considérable- 
ment affaiblie,  sinon  abolie. 

Caractères  négatifs.  —  Enfin,  il  est  de  règle.  —  mah  non 
constant.,  —  que  les  Fonctions  des  sphincters  restent  normales, 
que  la  peau  ne  soîL  pas  envahie  par  ces  troubles  Irophiques 
graves,  qui  aboutissent  â  des  ulcérations  plu.s  ou  moins  vastes 
aux  points  où  les  téguments  sont  soumis  à  une  compression  pro- 
longée, au  siégp  nolauimenl. 

Vous  voye;!  que  l'analogie  avec  le  tableau  clinique  de  la  polio- 
myéble  antérieure  —  aigttë  el  xubaiguë  —  est  très  grande:  In 
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ressemblance  est  complète  lorsque,  dans  iin  cas  de  névrite  péri- 
phérique, les  troubles  de  la  sensibilité  font  défaut  ou  sont  assez 
peu  saillants  pour  passer  inaperçus.  C'est  ce  qui  avait  lieu  dans 
un  certain  nombre  d'observations  (Lancereaux,  Leyden,  Sciiultze, 
Oppenheim,  Eisenlohr,  Senator). 
La  symptomatolofjie  de  la  névrite  multiple  est  très  clunu/eantr . 

—  Mais  le  tableau  d'ensemble  que  je  viens  de  vous  tracer  à 
traits  rapides  pourrait  ôlre  qualifié  d'idéal,  en  ce  sens  qu'il  n'est 
à  pou  près  jamais  réalisé  dans  sa  perfection  chez  un  môme 
malade  :  paralysie  et  atrophie  musculaires  exceptées ,  les  difTé- 
rents  autres  éléments  symptomatologiques  peuvent  faire  défaut 

—  je  viens  de  vous  en  fournir  des  preuves  pour  ce  qui  concerne 
les  troubles  de  la  sensibilité  —  tandis  que  les  manifestations  que 
je  vous  ai  citées  comme  étrangères  h  cette  symptomatologie  ont 
été  observées  dans  plus  d'un  cas.  On  peut  dire,  d'une  façon  géné- 
rale, que  la  symptomatologie  des  névrites  périphériques  mul- 
tiples est  plus  sujette  à  des  variantes,  plus  polymorphe,  que  celle 
de  la  poliomyélite  antérieure. 

Symptômes  insolites.  Accélération  du  pouls,  en  disproportion 
avec  la  fièvre.  —  Pour  la  fièvre  initiale,  par  exemple,  dans 
un  certain  nombre  d'observations,  elle  est  notée  comme  avant 
fait  défaut.  D'autres  fois  il  est  parlé  d'un  mouvement  fébrile 
léger,  et  dans  ces  conditions,  on  a  noté  dans  un  certain  nombre 
de  ces  cas  de  névrite  multiple,  ayant  évolué  dans  les  traits  d'une 
paralysie  atrophique,  un  contraste  frappant  entre  le  degré  mo- 
déré de  la  fièvre  et  l'accélération  du  pouls  :  celle-ci  s'élevant 
jusqu'à  150  pulsations  à  la  minute.  J'insiste  sur  ce  détail,  j)arco 
que  j'y  vois  un  signe  d'une  assez  grande  valeur  pour  établir  le 
diagnostic  différentiel  entre  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  ou 
subaiguë  et  les  névrites  multiples  de  mômes  allures  cliniques. 
Cette  accélération  croissante  de  la  fréquence  du  pouls,  sans  fièvre 
proportionnelle,  est  vraisemblablement  en  rapport  avec  la  par- 
ticipation du  pneumo-gastrique  au  processus  de  la  névrite  mul- 
tiple. Le  pneumo-gastrique,  vous  devez  le  savoir,  est  comme  on 
dit,  un  nerf  d'arrêt,  une  sorte  de  frein  ;  tout  ce  qui  entrave  le 
fonctionnement  de  ce  nerf  aura  pour  conséquence  une  accéléra- 
tion du  pouls. 

Troubles  oculaires.  —  Comme  autre  localisation  des  névrites 
multiples,  donnant  lieu  à  des  manif(îstations  étrangères  à  la  s\m- 
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loraalologie  de  la  poliomyi-lite  anlérieuru,  il  y  a  reiivahissomenl 
des  iierFs  destint'S  à  l'œil  :  nerf  de  seni?ibilit6  (nerf  oplique)  et 
nerfs  moteurs.  Dans  un  certain  nombre  de  cas,  on  a  constaté  les 
signes  d'une  atrophie  commençante  du  nerf  optique,  chez  des 
alcooliques.  Plus  fréquent  est  le  strabisme  convergent,  en  rapport 
avec  une  paralysie  de  l'ocido-nioteur  externe,  puis  la  chute  de 
la  paupière  supérieure  ou  ptosis,  conséquence  de  l'extension  de  la 
névrite  à  ce  rameau  de  l'oculo-moteur  commun  destiné  à  l'orbï- 
culaire.  Enfin,  on  a  noté  ces  mouvements  oscillatoires  des  globes 
oculaires  connus  sous  le  nom  de  nifstaginus,  ainsi  que  le  défaut 
de  réaction  des  pupilles  aux  impressions  lumineuses. 

Voici  un  relevé  que  M.  Thomsen  a  communiqué  k  la  Société 
de  psychiatrie  de  Berlin,  et  qui  vous  donnera  une  idée  de  la 
fréquence  relative  de  ces  paralysies  oculaires,  dans  les  cas  de 
névrites  multiples  cheit  les  alcooliques  (forme  poliomyélitique): 
sur  26  cas,  il  s'en  trouvait  4  avec  paralysie  de  l'oculo-moteur 
externe,  2  avec  ptosis,  5  avec  nystagmus,  4  avec  réaction  pupil- 
laire  insuffisante,  2  avec  névrite  optique. 

Voilà,  je  vous  le  répète,  des  manifestations  qui,  lorsqu'elles 
se  surajoutent  au  tableau  de  la  paralysie  alrophique,  vous  per- 
mettront d'éliminer  à  coup  sûr  l'hypothèse  d'une  poliomyélite 
antérieure,  de  vous  prononcer  en  faveur  d'une  nêvrile  multiple. 

Troubles  cérébraux.  —  Un  autre  genre  de  désordres  étran- 
gers à  la  symptomalologie  de  la  poliomyélite,  et  qu'on  observe 
fréquemment  au  début  de  lu  névrite  multiple,  lorsqu'elle  t'?l 
d'origine  alcoolique,  ce  sont  dos  troubles  cérébraux  qui  évoluent 
presque  toujours  sous  les  dehors  du  deliritim  tremens.  Vous 
savez  que  ce  genre  de  délire  convulsif  éclate  chex  les  buveurs  de 
profession,  chaque  fois  que  ceux-ci  se  trouvent  brusquement 
sevrés  d'alcool,  du  fait  d'une  maladie  intercurrente,  d'une  ma- 
ladie fébrile  notamment.  Ce^  troubles  cérébraux  doivent  donc 
être  considérés  comme  une  comp/icalioii  plutôt  que  comme  un 
sjmptùme  des  névrites  mulliples  à  forme  amyolrophique. 

Troubles  de  la  miction  el  de  la  défécation.  —  Je  vous  ai  dît 
que  dans  ces  cas  de  névrites  multiples,  à  l'instar  de  ce  qui  se 
passe  dans  la  poliomyélite  antérieure,  les  troubles  de  la  miction 
et  de  la  défécation  font  habituellement  défaut.  Mais  c'est  encore 
là  une  règle  qui  parait  sujette  aux  exceptions.  Ainsi,  dans  une 
observation  de  ScbuUze  {Newoluginchca  Cm/ri'lb/alt,  I  88j.  p.  i6S» 
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la  malade,  une  alcoolique,  avait  des  évacuations  involontaires, 
que,  d'ailleurs,  Schultze  attribue  aux  troubles  intellectuels,  voi- 
sins de  la  démence,  que  présentait  la  malade.  Des  troubles  de 
la  miction  et  de  la  défécation  ont  été  notés  également  dans  une 
observation  de  Muller.  Un  malade,  dont  Tobservation  a  été 
relatée  par  Eulan,  avait  des  douleurs  dans  la  vessie  et  dans  le 
rectum,  après  chaque  miction  ou  défécation.  Le  sujet  d'une 
observation  rapportée  par  Starr  avait  de  Tincontinence  d'urine. 

Je  veux  encore  vous  parler  de  quelques  faits  exceptionnels  qui 
seront  propres  à  vous  montrer  combien  cette  symptomatologie 
des  névrites  multiples  —  et  ici  il  s'agit,  bien  entendu,  de  la 
forme  amyotrophique  —  combien  cette  symptomatologie  est 
polymorphe. 

Mouvements  cCathétose,  —  Dans  une  observation  de  Lowen- 
fcld,  les  doigts  du  malade  étaient  agités  de  mouvements  involon- 
taires, que  lauteur  a  comparés  à  ceux  qu on  avait  décrits  sous 
le  nom  d  athétose. 

Remak  a  publié  un  fait  analogue,  mais  il  a  insisté  sur  ce  que 
les  mouvements  involontaires  observés  chez  son  malade  et  chez 
celui  de  Lowenfeld  ne  pouvaient  être  assimilés  à  ceux  de  l'athé- 
tose;  Remak  les  a  qualifiés  de  mouvements  de  pianiste,  et  cette 
qualification  peut  tenir  lieu  de  définition,  pour  faire  comprendre 
de  quoi  au  juste  il  s'agissait. 

Tremblement,  —  Je  note  en  passant  que,  chez  le  malade  de 
Remak,  la  symptomatologie  était  des  plus  complexes. 

L'affection  avait  débuté  par  un  tremblement  des  membres, 
tremblement  qui  se  produisait  à  l'occasion  des  mouvements 
intentionnels.  Plus  tard,  indépendamment  de  la  paralysie  et  de 
latrophie  qui  étaient  très  disséminées,  on  nota  du  grimacement 
des  muscles  de  la  face,  de  l'embarras  de  la  parole,  des  troubles 
psychiques,  les  signes  d'une  névrite  optique. 

Chez  un  malade  de  Freund,  on  trouva  note  également  un  trem- 
blement convulsif  d'une  jambe.  Plus  lard,  à  la  paralysie  atro- 
phique  des  membres  s'associa  une  paralysie  de  roculo-motcur 
externe,  du  facial,  du  nerf  vague  (accélération  du  pouls,  arythmie), 
de  la  dysurie. 

Œdème  péri-articulaire,  —  Dans  un  certain  nombre  d'obser- 
vations, on  a  noté  de  l'œdème  au  voisinage  des  jointures,  prin- 
cipalement aux  genoux  et  aux  coudes,  et  dans  ces  cas,  la  névrite 
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multiple  parait  s'être  développée  sous  Tinfluencc  de  la  diathëse 
rhumatismale. 

Glycosurie.  —  Dans  une  observation  de  Thomas  (de  Frîbourp), 
une  légère  glycosurie  a  persisté  pendant  tout  le  cours  de  la  poly- 
névrite. L'auteur  a  rapproché  ce  cas  des  faits  de  névralgies 
symétriques  qu'on  observe  dans  le  cours  du  diabète. 

Vous  voyez  que  nous  voilà  loin  de  ce  tableau  si  net,  si  bien 
délimité  de  la  poliomyélite  antérieure  aîguë  et  subaîgue.  On 
pourrait  m'accuser  à  la  rigueur  d'avoir  accumulé  à  loisir  ces 
manifestations  exceptionnelles,  dont  quelques-unes  ne  sont  que 
des  complications  des  polynévrites  amyotrophiques.  Mais  je  crois 
vous  avoir  préparés  ainsi  à  bien  saisir  les  caractères  différentiels 
qui  vous  permettront  de  distinguer  la  névrite  multiple  périphé- 
rique de  la  poliomyélite  antérieure,  en  présence  d'un  mal<ide 
qui  présente  une  paralysie  amyotrophique  à  évolution  aiguë  ou 
subaîgue.  J'aborderai  cette  question  de  diagnostic  différentiel. 
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(formes  amyotropiiiques) 

{Suite.) 

Diagnostic. 
Pronostic. 

Etiologie.  —  Tuberculose.  Alcoolisme.  Rhumatisme.  Etat  puerpéral.   Angine. 
Goutte.  Glycosurie.  Asphyxie  locale  des  extrémités. 

ASATOMIE   PATHOLOGIQUE. 

Rki.ations  des  névrites  multiples  (forme  amyotrophique)   avec  les  poliomyélites 
ANTÉRIEURES.  —  Théoric  d'Erb,  de  Strumpell.  Conclusion. 


Diagnostic.  —  Le  diagnostic  de  la  névrite  multiple,  forme 
amyotrophique  y  doit  être  fait  surtout  avec  la  poliomyélite  an- 
térieure. 

Je  vous  ai  dit  qu'il  est  rare  que  cette  forme  de  névrite  multiple 
évolue  sous  les  traits  d'une  symptomatologie  aussi  rigoureuse  et 
aussi  bien  délimitée  que  cela  arrive  pour  la  poliomyélite  anté- 
rieure, formes  aiguë  et  subaiguë.  Donc,  quand  vous  serez  appelés 
à  résoudre  cette  question  de  diagnostic  différentiel,  votre  première 
préoccupation  sera  de  rechercher,  chez  le  malade,  les  mani- 
festations étrangères  à  la  symptomatologie  de  la  poliomyélite 
antérieure.  Comme  telles,  je  vous  signale  d'une  façon  particu- 
lière : 

Des  douleurs  violentes  dans  les  membres,  douleurs  spontanées; 

Des  douleurs  provoquées  pav  la  compression  des  troncs  nerveux 
et  des  muscles  ; 

A  la  période  d*état  de  la  maladie,  de  ïanesthésie  disséminée 
par  plaques  ; 

La  perte  de  la  notion  de  position  ; 

Des  înouvements  ri/thmiques  dans  les  doigts,  que  je  vous  ai 
signalés  comme  ayant  été  observé  dans  quelques  cas  de  névrites 
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multiples,  de  V incoordination  motrice  (symptôme  qui  appartient 
à  la  forme  pseudo-tabétique  de  la  névrite  multiple)  ; 

Des  troubles  oculaires  :  nystagnms,  strabisme  convergent, 
ptosis,  diplopie,  troubles  de  la  vue  en  rapport  avec  une  dégéné- 
rescence du  nerf  optique,  insuffisance  de  la  réaction  [pupillaire; 

Des  tuméfactions  péri-articulaires^  considérées  par  quelques 
auteurs  comme  des  manifestations  de  la  diathèse  rhumatismale, 
et  par  d'autres  comme  des  troubles  troplii«iues  sous  la  dépendance 
directe  de  la  névrite. 

Enfin  et  surtout  cette  grande  variabilité  des  résultats  fournis 
par  l'exploration  électrique,  et  sur  laquelle  je  ne  reviens  pas, 
vous  en  ayant  assez  longuement  parlé  déjà,  à  propos  de  la  symp- 
tomatologie. 

Voilà  les  données  sur  lesquelles  vous  vous  baserez  pour  con- 
clure, en  présence  d  un  cas  de  paralysie  amyotrophique,  que  les 
accidents  sont  en  rapport  immédiat  avec  une  névrite  disséminée 
et  non  avec  une  lésion  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures 
de  la  moelle. 

Pronostic.  —  On  pourrait  être  tenté  de  croire  a  priori  que  les 
névrites  multiples  comportent  un  pronostic  moins  grave  que  les 
poliomyélites  antérieures,  en  raison  de  ce  fait  que,  dans  les  pre- 
mières, la  lésion  étant  périphérique  se  trouve  plus  à  la  portée  de 
nos  moyens  d'intervention.  L'observation  clinique  a  démontré 
qu'il  n'en  est  rien,  du  moins  pour  ce  qui  concerne  la  forme  amyo- 
trophique  des  névrites  multiples. 

S'il  est  des  cas,  en  nombre  assez  considérable,  qui  se  sont 
terminés  par  la  guérison,  les  exemples  de  terminaison  fatale  ne 
manquent  pas;  j'ai  eu  occasion  de  vous  en  citer  quelques-uns. 

11  faut  dire  cependant  que  cette  terminaison  fatale  n'est  que  rare- 
ment la  conséquence  directe  des  progrés  de  la  névrite  mulliplo. 
Celle-ci  n'entraîne  réellement  un  péril  pour  la  vie  du  sujet  <iue 
lorsqu'elle  envahit  les  nerfs  qui  président  à  une  fonction  impor- 
tante :  nerf  phrénique  (paralysie  du  diaphragme,  mort  par  asphyxie}, 
nerf  pneumo-gastrique  (paralysie  cardiaque,  arrêt  du  cœur}. 

Beaucoup  plus  souvent  la  mort  est  occasionnée  par  une  maladie 
antécédente,  telle  que  la  tuberculose  pulmonaire,  dont  la  névrite 
parait  n'être  qu'une  complication,  ou  par  une  maladie  intercurrente 
(pneumonie,  pleurésie  avec  épanchement,  fièvre  typhoïde,  etc.). 
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Etiologie.  — Je  vous  aï  déjà  dit  que,  dans  un  grand  nombre  d'ob- 
servations de  polynévrites  amyotrophiques,  on  trouve  invoqué 
comme  cause  occasionnelle^  l'exposition  au  froid  ou  à  Thumidité  ; 
d'autres  fois,  on  a  invoqué  au  même  titre,  les  fatigues  musculaires 
excessives.  11  est  bien  difficile  de  savoir  au  juste  quelle  est  la 
valeur  de  ces  influences  étiologiques. 

Tuberculose,  —  Un  fait  qui  frappe,  quand  on  parcourt  les 
observations  de  névrite  multiple  —  forme  amyotrophique  ou 
autres  —  c'est  la  fréquence  de  la  tuberculose  chez  les  malades. 
Alcoolisme.  —  Je  vous  ai  dit  aussi  que  les  alcooliques  fournis- 
saient un  fort  contingent  à  la  névrite  multiple.  Toutefois,  quand 
celle-ci  se  développe  sous  l'influence  de  l'intoxication  alcoolique 
chronique,  elle  évolue  le  plus  souvent  sous  les  traits  de  la  forme 
mixte,  intermédiaire  à  la  forme  amyotrophique  et  à  la  forme 
tabé  tique. 

Rhumatisme,  — Un  assez  grand  nombre  d'observations  (Millier, 
Kast,  Landouzy,  Erb,  Remak,  Eulan,  Freud,  Scnator)  montrent 
que  les  manifestations  du  rhumatisme  articulaire  figurent  souvent 
parmi  les  antécédents  pathologiques  des  malades  affectés  d'une 
névrite  multiple. 

Etat  puerpéral,  —  Des  observations  récentes  de  Kast  et  de 
Mœbîus  prouvent  que  la  névrite  multiple  peut  se  développer  sous 
l'influence  de  l'état  puerpéral. 

Angine,  —  Chez  un  malade  de  Kast,  une  névrite  multiple  (forme 
mixte  :  troubles  bulbaires,  atrophie  de  la  langue,  pas  de  lésions  cen- 
trales à  l'autopsie),  est  survenue  à  la  suite  d'une  angine  folliculaire. 
Goutte,  —  Buzzard,  dans  un  excellent  ouvrage  sur  la  névrite 
multiple,  a  soutenu  qu'il  existait  un  rapport  contre  la  forme 
circonscrite  de  cette  affection  et  la  goutte.  En  est-il  de  même 
de  la  forme  disséminée? 

Glycosurie,  —  Je  vous  ai  cité  tout  à  l'heure  un  cas  de  névrite 
multiple,  compliquée  de  glycosurie,  et,  à  propos  de  ce  fait,  je 
crois  devoir  ajouter  qu'il  y  aurait  lieu  de  rechercher  si  la  glycosurie 
diabétique  ne  prédispose  pas  à  des  névrites  périphériques  multi- 
ples, se  traduisant  par  ces  névralgies  symétriques  dont  on  s'est 
occupé  dans  ces  dernières  années. 

Atrophie  locale  des  extrémités,  —  Le  professeur  Potain  (com- 
munication orale)  a  observé  de  l'atrophie  musculaire  des  muscles 
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des  mains  dans  deux  cas  d'asphyxie  Jocalc  des  extrémités.  U  me 
parait  vraisemblable  d'adraellre,  et  e'est  d'ailleurs  l'opinion  de 
M.  Pûlain,  que,  dans  ces  cas,  l'atrophie  musculaire  èlail  sous  la 
dépendance  d'une  névrite. 

En  somme,  l'étiologie  des  névrites  mulliples  pvul  fi2  résumer 
dans  ces  quelques  mots  : 

Causes  occasionnelles. ■  Iro'ià,  humidité,  fatigue  musculaire. 

Causes  prédî-iposantes  .■  infections  microbiennes  (tuberculose, 
état  puerpéral,  fièvre  typhoïde)  ;  intoxications  chroniques  (alcoo- 
lisme, arsenicisme),  intoxications  autochtones  ou  étals  dj^cra- 
siques  (uricémie  goutleuse,  glycohémie). 

.\natoxib  patiioixigiqiie.  —  Je  serai  bref  sur  cette  partie  de  l'élude 
des  névrites  multiples.  Vous  devez  vous  rappeler  que,  dans  une 
de  mes  premières  leçons,  je  vous  ai  exposé  les  altérations  qui 
surviennent  dans  le  segment  périphérique  d'un  nerf  moteur  ou 
mixte,  à  la  suite  d'une  section  Iraumatique.  Je  vous  uî  montré 
que  ces  altérations  sont  de  deux  ordres  :  les  unes,  premières  en 
date,  intéressent  tes  fibres  nerveuses  motrices,  et  consi^îlenl  sur- 
tout dans  une  désagrégation  avec  transformation  graisseuse  des 
gaines  de  myéline,  travail  de  désagrégation  qui  peut  également 
atteindre  le  cylindre-axe.  Ce  sont  ces  altérations  parenchyitm- 
Ifiises,  qui  atteignent  les  éléments  propres  du  nerf,  les  libres  ner- 
veuses, que  l'on  désigne  couramment  sous  le  nom  H'utrophie 
dègénéralive.  Les  autres  consistent  essentiellement  dans  une 
hyperplasie,  ou,  si  vous  voulez,  dans  un  accroissement  quanlilalif 
deséléments  conjonctifs  du  nerf.  Ce  soni  donc  Av?,  aUrruitonx  in- 
lerslitielles.  Je  vous  ai  expliqué  leur  genèse,  dans  laquelle  il  faut 
faire  intervenir  à  la  fois  l'élément  vasculuire  (distension  des  vais- 
seaux, diapédèse  des  globules  blancs),  et  l'élément  conjondif 
(multiplication  des  corpuscules  conjonctifs).  Je  vous  ai  dit  que  ces 
deux  ordres  d'altérations,  parenchyniatcuses  et  inlersliliellcs,  se 
rencontrent  presque  toujours  associées  les  unes  aux  aulros,  mais 
dans  des  proportions  variables-  Cela  est  vnii  surtout  des  'lévriles 
multiples,  forme  amyolropbique,  où,  k  l'autopsie,  on  trouvi;  les 
nerfs  dans  des  états  très  variables  :  en  général,  dans  les  cas 
chroniques  surtout,  c'est  l'atrophie  dégénérative  qui  prédomino. 
Lorsque  les  altérations  s'en  tiennent  à  cela  et  lorsqu'elles  soûl  très 
prononcées,  les  nerfs  se  présentent  i  l'œil  nu  sous  forme  de  cor- 
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dons  grêles,  ayant  beaucoup  perdu  de  leur  épaisseur.  D'autres  fois, 
de  préférence  dans  les  cas  aigus,  ce  sont  les  altérations  inters- 
titielles qui  prennent  le  dessus,  et  il  peut  se  faire  alors  qu'en 
raison  de  cette  sclérose  interstitielle,  les  troncs  nerveux  malades 
soient  considérablement  augmentés  d'épaisseur.  Il  en  était  ainsi 
dans  une  observation  de  Desnos  et  Pierret,  dont  je  vous  ai  déjà 
parlé  plus  haut.  Le  nerf  tibial  postérieur  et  le  cubital  gauche 
hypertrophiés  atteignaient  l'épaisseur  d'un  petit  doigt  d'adulte. 
Entre  ces  deux  extrêmes,  atrophie  dégénérative  des  fibres  ner- 
veuses avec  amincisseinent  des  nerfs,  sclérose  ou  cirrhose  intersti- 
tielle avec  hypertrophie  des  nerfs,  on  rencontre  tous  les  inter- 
médiaires possibles.  C'est  un  point  sur  lequel  j'aurai  l'occasion 
de  revenir  à  l'instant,  à  propos  des  relations  des  névrites  mul- 
tiples (forme  amyotrophique)  et  des  poliomyélites  antérieures,  dont 
je  vais  vous  dire  quelques  mots  maintenant. 

Relatio:ss  des  névrites  multiples  {forme  amyotrophique)  avec 
LES  POLIOMYÉLITES  ANTÉRIEURES.  —  Lcs  relations  de  la  forme  amvo- 
trophique  des  névrites  multiples  avec  la  poliomyélite  antérieure 
ont  fait  l'objet  de  nombreuses  controverses.  Trois  points  de  vue 
différents  ont  été  adoptés  par  ceux  qui  ont  pris  part  à  ce  débat. 

Pour  les  uns,  les  névrites  multiples  (forme  amyotrophique) 
ressortissent  à  un  état  pathologique  ayant  une  individualité  pro- 
pre, et  qu'il  convient  d'opposer  à  la  poliomyélite  antérieure, 
comme  on  oppose  les  unes  aux  autres  les  maladies  qui  n'ont  de 
commun  qu'une  grande  analogie  dans  les  symptômes,  mais  qui 
diflèrent  entre  elles  par  la  nature  et  le  siège  des  lésions  et  par 
leurs  causes. 

Pour  d'aulres,  les  névrites  multiples  qui  évoluent  sous  les 
traits  d'une  paralysie  amyotrophique  sont  la  conséquence  d'une 
lésion  des  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle  ;  ce  sont  des  altérations  trophiques,  au  môme  tilre  que 
l'atrophie  musculaire  concomitante,  névrite  et  atrophie  muscu- 
laire étant  les  effets  d'une  même  cause,  la  lésion  de  la  substance 
grise  antérieure  de  la  moelle.  D'ailleurs  cette  lésion  peut  être 
purement  dynamique  ;  elle  peut  ne  se  traduire  par  aucune  modi- 
fication de  structure,  accessible  à  nos  moyens  d'investigation. 

Pour  d'autres  enfin,  les  paralysies  amyolrophiques  qu'on  rat- 
tache aux  névrites  multiples  et  celles  qu'on  rapporte  aux  polio- 
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myélites  anlérieums  ne  sont  que  des  modalilés  J'une  seule  et 
m^nict  maladie.  Elles  so  développent  sous  rinlluence  des  mêmes 
causes,  qui  peuvent  exercer  leur  action  diSk'tôre  sur  les  cordons 
nerveu\  seulement,  ou  sur  la  seule  substance  grise  des  cornes 
antérieures,  ou  sur  ces  deux  sysiémes  organiques  à  la  fois. 

Pour  vous  raellre  au  courant  des  principaux  arguments  qui 
ont  été  invoqués  pour  et  contre  ces  trois  manières  de  voir,  il  nie 
suffira  de  vous  exposer,  dans  ses  lignes  essentielles,  le  début  qui 
s'est  élevé  sur  cette  question  entre  Erb  et  Slrilrapel!. 

Théorie  tTErb.  —  Voici  d'abord  l'argumenlalion  d'Erb  qui 
défend  la  seconde  manière  de  voir,  celle  mil  subordonne  la 
névrite  multiple  h  une  altération  des  centres  Iropliiques  dt-s 
cornes  antérieures  : 

Erb  a  fait  remarquer  d'abord,  que.  dans  les  cas  de  névrites 
mulliples.  les  altérations  des  nerfs,  constatées  dans  un  ciTlaîn 
nombre  d'autopsies,  n'avaient  rien  de  commun  avec  les  altéra- 
tions qu'on  rencontre  dans  les  cas  de  névrites  inflummaloires  ; 
elles  étaient  identiques  ii  celles  qu'on  observe  îi  la  suite  d'une 
section  traunialique  des  nerfs  moteurs  ou  mixtes,  ou  à  la  suite 
d'une  lésion  destructive  de  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures. Il  s'agissait,  en  un  mot.  d'une  atrophie  dégénéralivc, 
d'une  véritable  dégénérescence  secondaire  du  cordon  nerveux. 

Suffîra-t-il.  pour  attribuer  à  ces  altérations  de  nerfs  la  valeur 
d'une  lésion  primitive,  suffira-t-il  d'invoquer  l'absence  d'une 
altération  concomitante  de  la  substance  grise  des  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle  ï  Erb  prétend  que  non,  et  voici  le  raisonne- 
ment qu'il  fait  à  ce  propos  ; 

Des  faits  nombreux  démontrent  qu'il  existe  dans  la  moelle  des 
appareils  jouant,  par  rapport  aux  nerfs  moteurs  et  aux  muscles, 
le  rôle  de  centres  Iropbiques.  La  nutrition  des  nerfs  moteurs  et 
des  muscles  dépend  du  bon  fonclionnement  de  ces  appareils. 
Pourquoi  de  simples  troubles  Fonctionnels  de  ces  centres  tro- 
phiques  n'entralneraient-ils  pas  à  leur  suite  des  altérations  nutri- 
tives des  nerfs  cl  des  muscles,  appréciables  à  l'examen  microsco- 
pique ?  On  se  représente  difficilement  qu'il  n'en  soit  pas  ainsi. 
Car,  si  les  centres  trophiques  ont  pour  allribution,  pour  fonction, 
de  maintenir  à  l'état  normal  la  structure  fine  des  organes  de  la 
péripiiérie,  toute  perturbation  de  cette  fonction  doit  avoir  pour 
conséquence  des  perturbations  de  la  structure  des  nerfs  et  de? 
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muscles.  L'histoire  de  riiystérie,  de  répilepsie,  de  la  neuras- 
lliénie,  de  beaucoup  d'intoxications  n'est-elle  pas  là  pour  attester 
que  les  appareils  nerveux  centraux  peuvent  ôtre  le  théâtre  de 
troubles  fonctionnels  d'une  très  grande  intensité,  mais  de  troubles 
fonctionnels  qui  ne  laissent  à  leur  suite  aucune  trace  appréciable 
à  nos  moyens  d'investigation  ? 

L'exemple  de  l'intoxication  saturnine  mérite  d'être  pris  en 
considération  spéciale.  Il  est  très  vraisemblable  que  si  le  plomb, 
au  début  de  l'intoxication,  n'engendre  qu'une  paralysie  atro- 
phique  curable,  c'est  parce  que  son  action  délétère  sur  la  moelle 
se  réduit  à  une  diminution  ou  à  une  suppression  de  Tactivité 
fonctionnelle  des  centres  trophiques. 

Bref,  Erb  considère  comme  une  hypothèse  fondée,  irréfutable, 
dans  l'état  actuel  de  nos  connaissances,  celle  qui  consiste  à 
admettre  que  de  simples  troubles  fonctionnels  des  centres  tro- 
phiques de  la  moelle  peuvent  entraîner  des  altérations  anato- 
miques  appréciables  des  appareils  moteurs  placés  sous  leur 
dépendance.  D'oîi  cette  conclusion  :  Quand  une  airophip  dégé- 
nérative  des  nerfs  moteurs  et  des  muscles  se  présente  iïidépendam- 
ment  de  toute  altération  histolog'ujue  appréciable  de  la  moelle, 
cela  ne  prouve  nullement  quii  s'agisse  d'une  affection  exclusive- 
ment périphérique,  ni  que  les  centres  trophiques  soient  sains. 

Erb  a  finalement  résumé  son  argumentation  dans  ces  deux 
conclusions  : 

1"  11  est  possible  et  vraisemblable  que  des  troubles  pure- 
ment fonctionnels  des  centres  trophiques,  qui  ne  se  laissent  point 
déceler  à  Texamen  microscopi([ue,  engendrent  à  la  périphérie, 
dans  les  nerfs  moteurs  et  les  muscles,  des  altérations  hii^lolo- 
giques  appréciables  au  microscope; 

2"*  11  est  possible  et  vraisemblable  qu'il  existe  des  états  patho- 
logiques et  des  troubles  des  centres  troi)hiqiies,  variables  comme 
intensité  et  comme  qualité,  dont  les  conséquences  ne  se  mani- 
festent pas  forcément  sous  les  dehors  d'une  dégénérescence  totale 
(comme  il  arrive  dans  les  cas  de  dégénérescence  secondaire). 

Et  pour  éviter  tout  malentendu  dans  l'interprétation  de  sa 
pensée,  Erb  a  cru  devoir  ajouter  ceci  :  qu'il  n'avait  pas  la  pré- 
tention d'avoir  fourni  la  preuve  de  la  nature  centrale  des  formes 
morbides  qu'on  désigne  aujourd'hui  couramment  sous  le  nom 
de  «  névrite  dégénérative  »,  qu'il  avait  eu  seulement  la   pré- 
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tention  de  faire  ressortir  que  la  nature  périphérique  de  ces  formes 
morbides  n  est  pas  aussi  démontrée  que  d'aucuns  le  prétendent. 

On  a  objecté  à  Erb,  que  si  les  altérations  des  nerfs  périphé- 
riques, constatées  dans  des  cas  de  paralysie  amyolrophiquo  sans 
altérations  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures,  étaient 
réellement  sous  la  dépendance  d'une  altération  fonctionnelle, 
dynamique,  des  centres  trophiques,  la  dt^yénérescence  secondaire, 
Yatrophie  dégéaérative^  devrait  marcher  du  centre  à  la  périphérie 
et  ne  pas  respecter  les  racines  antérieures,  ainsi  qu'il  est  arrivé 
dans  la  plupart  des  cas,  notamment  dans  une  observation  de 
StrUmpell. 

Erb  n  accorde  aucune  valeur  à  cette  objection;  selon  lui,  quand 
l'innervation  trophique  des  centres  spinaux  est  en  souffrance,  les 
conséquences  de  cet  état  de  choses  peuvent  s'exercer  sur  les 
organes  les  plus  éloignés  des  centres  trophiques,  avant  de  retentir 
sur  les  organes  les  plus  rapprochés.  On  a  publié,  en  effet,  des 
observations  où  l'atrophie  dégénérative  de  certains  nerfs  péri- 
phériques coïncidait,  d'une  part,  avec  des  altérations  de  la 
substance  grise  des  cornes  antérieures,  et,  d'autre  part,  avec  l'in- 
tégrité des  racines  antérieures  de  la  moelle,  ce  qui,  en  apparence, 
justifie  l'opinion  d'Erb.  Eisenlohr  a  publié  un  fait  de  cette  nature, 
et  il  l'a  donné  comme  un  argument  en  faveur  de  l'opinion  d'Erb. 
A  l'exemple  d'Erb,  Eisenlohr  est  d'avis  qu'il  y  a  lieu  de  distin- 
guer l'un  de  l'autre,  le  processus  de  la  wkrite  vraie,  du  processus 
de  yatrophie  dêfjétiérative  seco?idaire  d'un  cordon  nerveux. 

Théorie  de  Sirihupell,  —  StrUmpell  pose  en  fait,  ce  qui  n'est 
pas  niable,  qu'il  existe  des  paralysies  atrophiques  primitives,  chez 
des  sujets  à  l'autopsie  desquels  il  est  impossible  de  découvrir  des 
altérations  des  centres  nerveux,  avec  nos  moyens  actuels  d'investi- 
gation: dans  ce  cas,  les  altérations  tangibles  intéressent  exclusive- 
ment les  nerfs  périphériques.  En  présence  des  faits  de  cette 
nature,  la  première  explication  qui  se  présente  à  l'esprit  est  celle 
qui  consiste  à  admettre  une  affection  du  système  nerveux  périphé- 
rique (peut-être  aussi  des  muscles)  fomentée  par  un  agent  morbide 
quelconque. 

Lln/pothèse  d'Erb,  qui  fait  dépendre  les  altérations  des  nerfs 
périphériques  d'un  trouble  purement  fonctionnel  des  centres 
trophiques,  manque  de  toute  base  positive;  c'est  là  une  première 
objection   de  Strïmipell.  Elle  est,    d'autre  part,  superflue,  car  il 
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n'existe,  a  'pHon^  aucune  raison  de  prétendre  que  les  nerfs  péri- 
phériques ne  peuventpas  être  envahis  par  des  altérations  primitives, 
au  même  titre  que  les  muscles,  au  même  titre  que  beaucoup  de 
faisceaux  systématiques  de  la  moelle,  au  môme  titre  qu  un  tissu 
quelconque.  En  se  ralliant  à  l'hypothèse  d*Erb,  on  est  tenu  du 
môme  coup  de  mettre  en  doute  l'existence  de  toute  altération 
primitive  des  faisceaux  pyramidaux,  à  ranger  ces  altérations  dans 
la  catégorie  des  dégénérescences  secondaires,  à  les  faire  dépendre 
d'un  trouble  fonctionijel  de  la  zone  motrice  corticale. 

L'hj'pothèse  d'Erb,  poursuit  Strûmpcll,  est,  de  plus,  en  contra- 
diction avec  les  données  de  Tanatomie  et  de  Tobservation  clinique. 
L'observation  démontre  que,  dans  presque  tous  les  cas  connus 
de  névrites  multiples,  les  racines  antérieures  avaient  conservé 
leur  structure  normale,  malgré  qu'à  la  périphérie  les  nerfs  fussent 
dans  un  état  de  dégénérescence  très  prononcée.  Or,  c'est  là  un 
état  de  choses  qui  est  en  opposition  formelle  avec  tout  ce  que 
nous  savons  sur  les  dégénérescences  secondaires,  lesquelles  se 
poursuivent  d'une  façon  continue,  dans  le  sens  centrifuge. 

D'autre  part,  l'observation  clinique  nous  apprend  que,  dans 
presque  tous  les  cas  de  névrites  multiples,  il  existait  des  troubles 
de  la  sensibilité  au  début,  etnotamment  des  douleurs  très  vives. 
A  une  période  plus  avancée,  l'anesthésie  est  fréquente.  Com- 
ment expliquer  ces  troubles  de  la  sensibilité,  si  on  admet  que 
les  altérations  nerveuses  sont  de  l'ordre  des  dégénérescences 
secondaires,  et  limitées  exclusivement  aux  fibres  motrices? 

Enfin,  il  n'est  pas  jusqu'à  la  question  des  altérations  nerveuses 
périphériques  sur  laquelle  Striimpell  ne  soit  en  désaccord  avec 
Erb.  Je  vous  disais  plus  haut  que,  d'après  Erb,  dans  les  cas  de 
névrites  multiples  à  marche  chronique,  les  altérations  nerveuses  et 
musculaires  sont  exclusivement  du  ressort  de  l'atrophie  dégéné- 
rative,  qu  elles  sont  telles  qu'on  les  rencontre  dans  les  cas  de 
dégénérescences  secondaires,  qu'elles  n'ont  rien  de  commun  avec 
les  altérations  d'ordre  inflammatoire,  qu'il  y  a  lieu  dès  lors  de 
distraire  ces  cas  du  groupe  des  yiérrilcs  multiples  vraies,  carac- 
térisées par  des  lésions  inflammatoires  des  nerfs. 

Striimpell  n'admet  pas  cette  distinction  des  deux  processus 
dégénératif  et  inflammatoire.  Selon  lui,  les  mômes  agents  phlogo- 
gènes,  c'est-à-dire  capables  de  fomenter  une  inflammalion,  agis- 
sent indifféremment  sur  les  éléments  parenchymateux  des  tissus, 
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et  sur  la  paroi  des  vaisseaux.  Dans  le  cas  d'une  inflammation 
aiguë,  ces  deux  ordres  d'éléments  anatomiques  sont  presque  tou- 
jours atteints  dans  une  mesure  considérable;  on  voit  coïncider 
avec  la  dégénérescnce  des  éléments  parenchymateux,  rhj-pérémîe 
des  vaisseaux,  une  exsudation  abondante  de  produits  inflamma- 
toires, une  diapédèse  très  active  de  globules  blancs,  elc.  Au  con- 
traire, quand  les  agonis  phlogog(>nes  agissent  d'une  façon  lenleel 
progressive,  on  voit  généralement  prédominer  Tatrophie  des  élé- 
menls  parenchymateux;  les  altérations  dites  inflannnatoires  tien- 
nent le  second  rang  et  sont  souvent  difficiles  à  distinguer  du 
processus  qui  tend  à  la  régénération  des  éléments  dégénérés,  de 
riiyperplasie  secondaire  du  tissu  conjonclif,  etc. 

Incidemment,  Slriimpell  a  fait  remarquer  qu'il  n'est  pas 
d'organe  qui  se  prête  mieux  que  le  rein  à  l'étude  de  ces  processus; 
en  effet,  sur  le  rein,  on  a  des  occasions  fréquentes  de  poursuivre 
cette  série  continue  d'altérations  morbides,  qui  va  de  la  néphrite 
hémorrhagique  aiguë  à  la  néphrite  atrophique  chronique  (petit 
rein  granuleux). 

Les  choses  se  présentent  h  peu  près  de  la  môme  façon  dans  la 
névrite  multiple;  c'est  un  point  sur  lequel  Striimpell  avait  insisté 
dans  un  travail  précédent.  {Archiv,  fiïr  Psychiatrie,  t.  XIV.) 
Il  avait  montré  qu'entre  les  altérations  franchement  inflanmiatoires, 
qu'on  rencontre  dans  les  cas  mortels  à  évolution  aiguë,  et 
l'atrophie  presque  exclusivement  dégénérative  des  fibres  ner- 
veuses des  cas  chroniques,  on  trouve  tous  les  intermédiaires  possi- 
bles. Il  avait  conclu  de  là  que,  dans  les  formes  chroniques  égale- 
ment, les  nerfs  périphériques  sont  le  siège  primitif  des  altéra- 
tions. 

Restent  les  faits  tels  que  celui  d'Eisenlohr,  dont  je  vous  parlais 
plus  haut,  où  l'on  trouve  à  la  fois  des  altérations  de  la  substance 
grise  des  cornes  îintérieures,  des  altérations  périphériques,  et 
l'intéirrité  des  racines  antérieures.  Ces  faits  prouvent-ils  réelle- 
ment, ainsi  ([ue  l'admettent  Krb  et  Eisenlohr,  qu'à  la  suite  d'alté- 
rations d<,'s  centres  trophi(iues  logés  dans  les  cornes  antérieures, 
des  dégénérescences  secondaires  peuvent  remonter  de  bas  en 
haut,  de  la  périphérie  vers  le  centre?  Strumpell  ne  l'adnn^t  pas. 
Pour  lui,  il  n'existe  pas  de  séparation  fondamentale  entre  les 
altérations  de  hi  poliomyélitr  et  les  altérations  périphériques  des 
névrilrs   multiples.    L'observation    elini(|ue    (»t    les   dimnées   de 
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Tanalomie  pathologique  nous  font  entrevoir  comme  une  chose 
très  vraisemblable  que  toutes  ces  altérations  se  développent  sous 
l'influence  d'un  môme  facteur  étiologique.  En  admettant  que 
celui-ci  soit  représenté  par  un  agent  infectieux,  comme  on  tend 
à  l'admettre  de  plus  en  plus,  pourquoi  cette  cause  infectieuse 
natteindrait-elle  pas  simultanément  hi  substance  grise  de  la 
moelle  et  les  nerfs  périphériques,  comme  d'autres  fois  elle 
atteindrait  séparément  la  première  et  les  seconds.  Bref,  à  l'idée 
de  Striimpell,  les  relations  de  la  poliomyélite  antérieure  et  des 
névrites  muhiples  seraient  comparables  à  celles  qu'on  admet 
aujourd'hui  entre  la  diphtérie  du  pharynx  et  le  croup  du  larynx. 
Conclusion.  —  Si  maintenant  vous  désirez  connaître  mon 
opinion  personnelle  sur  cette  question  des  rapports  des  névrites 
muhiples  avec  la  poliomyélhe  antérieure,  je  vous  dirai  que  c'est 
vers  la  théorie  énoncée  en  dernier  lieu  que  j'incline.  Je  suis 
porté  à  croire  que  les  paralysies  amyotrophiques  en  rapport  avec 
une  névrhe  multiple  et  les  paralysies  amyotrophiques  d'origine 
manifestement  spinale  sont  des  états  morbides  similaires,  se 
développant  sous  Tinfluence  des  mêmes  causes,  lesquelles  peu- 
vent indifféremment  atteindre  n'importe  quelle  partie  de  l'appa- 
reil représenté  par  ces  trois  organes  :  cellule  (janfjlionnaire  des 
cornes  antérieures,  fibre  motrice^  fibre  ?nusculaire.  Mais  je  suis 
d'avis  aussi  que  l'élément  dominant  dans  la  pathogénie  de  ces 
amyotropliiques,  c'est  l'altération,  dynamique  ou  structurale,  des 
centres  trophiques  spinaux,  et  voici  pourquoi  :  lorsque,  expéri- 
mentalement, on  détermine  chez  les  aniniiuix  une  myélite  lé- 
gère, superficielle,  celle-ci  guérit,  plus  ou  moins  rapidement, 
parfois  complètement.  Si,  au  bout  d'un  an,  dix-huit  mois,  on 
sacrifie  les  animaux  opérés,  l'examen  histologique  montre  qu'il 
n'y  a  plus  de  traces  de  myélite  ;  et  dans  ces  cas,  souvent,  les 
nerfs  périphériques  en  rapport  avec  le  segment  de  moelle  lésé, 
sont  encore  profondément  altérés.  Voilà  un  fait  expérimental 
important,  dont  on  n'a  pas  assez  tenu  compte  dans  rintorprétatioii 
pathologique  des  névrites.  La  valeur  accordée  à  ces  dernières, 
au  point  de  vue  nosologique,  —  à  un  moment  donné  on  a  pu 
croire  que  la  connaissance  des  névrites  périphériques  allait  boule- 
verser toute  la  pathologie  de  la  moelle,  —  me  parait  avoir  été 
fort  exagérée. 
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Paralysie  saturnine.  —  Je  mo  suis  occupé,  dans  ma  dernière 
leçon,  des  relations  de  la  poliomyélite  antérieure  avec  les  névrites 
multiples  phéripliériques  qui  se  traduisent  par  une  paralysie  atro- 
phique,  et  je  vous  ai  monlré  combien  sont  contradictoires  les 
opinions  émises  sur  cette  question  de  nosologie.  Je  vais  vous  dire 
aujourd'hui  quelques  mots  de  la  pathogénie  d'une  variété  de 
paralysie  atrophique,  que  vous  aurez  des  occasions  fréquentes 
d'observer,  c'est  la  paralysie  saturnine.  J'aurai  à  vous  montrer 
que  les  mêmes  opinions  contradictoires,  dont  je  vous  parlais  à 
l'instant,  se  retrouvent  à  propos  de  la  nature  de  ce  genre  d'acci- 
dents. Mais  je  vais  d'abord  vous  dire  quelques  mots  des  carac- 
tères cliniques  de  la  paralysie  saturnine. 

Symptomatologie.  —  Cette  paralysie  n'est  qu'un  des  éléments 
d'une  symptomatologie  très  complexe,  par  laquelle  se  traduit 
l'intoxication  saturnine.  Il  n'entre  pas  dans  le  cadre  de  ces  leçons 
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de  vous  faire  un  exposé  défaille  de  cette  symptomatologie.  Je 
me  contenterai  de  vous  dire  que,  dans  les  cas  d'intoxication 
saturnine  chronique,  l'action  délétère  ou  toxique  du  plomb 
s'exerce  sur  tous  les  organes  et  sur  tous  les  tissus,  mais  que  le 
système  nerveux  est  atteint  dans  une  proportion  prépondérante. 
J'ajoute  que  les  manifestations  principales  de  cette  intoxication 
saturnine  chronique  ont  été,  pour  la  facilité  de  leur  élude,  caté- 
gorisées en  un  certain  nombre  de  groupes  dont  voici  les  princi- 
paux :  coliques  saturnines ,  albuminurie  et  néphrite  saturnines  ; 
troubles  de  la  sensibilité  générale,  qui  consistent  surtout  dans 
de  l'anesthésie  et  des  douleurs  ;  troubles  de  la  motilité  ou  para- 
lysie saturnine  ;  accidents  cérébraux,  décrits  sous  le  nom  d'encé- 
phalopathie  saturnine. 

Paralysie.  —  La  paralysie  saturnine,  dont  il  va  élre  exclusive- 
ment question  dans  cette  leçon,  se  complique  très  souvent,  ainsi 
que  je  vous  l'ai  déjà  dit  plus  haut,  d'une  atrophie  musculaire  plus 
oumoinsapparente.  Cette  paralysie  a,  comme  autre  caractère  parti- 
culier très  curieux,  de  frapper,  avec  une  prédilection  marquée, 
ccTtains  groupes  de  muscles,  qui  sont,  en  première  ligne  :  cer- 
tains muscles  de  lavant-bras,  autrement  dit  les  extenseurs  de  la 
main,  les  extenseurs  communs  des  doigts,  extenseurs  propres  de 
l'index  el  du  petit  doigt  ;  à  une  période  plus  avancée,  les  muscles 
radiaux,  et  plus  tard  enfin,  le  cubital  postérieur,  le  long  abduc- 
teur et  le  court  extenseur  du  pouce.  Un  délai!  qui  mérite  d'être 
signalé  d'une  façon  particulière,  c'est  que  le  long  supinaleur  n'est 
presque  jamais  atteint. 

Les  muscles  de  la  région  antibrachiale  sont  presque  toujours 
épargnés.  Par  contre,  il  n'est  pas  tout  à  fait  rare  qui*  les  muscles 
de  l'éminence  thénar  participent  à  la  paralysie  (»t  î\  l'alrophie  clans 
une  mesure  prépondérante.  Ce  fait  n'avait  pas  échappé  à  Du- 
clienne  ;  et,  comme  la  paralysie  saturnine  est  fréquente  chez  les 
peintres  en  bâtiments,  Duchenne  avait  d  abord  cru  trouver  la  rai- 
son de  la  fréquenc(»  de  latrophie  de  l'éminence  thénar,  chez  les 
malades  de  cette  profession,  dans  la  pression  exercée  par  le 
manche  de  la  brosse  sur  les  muscles  en  question.  Plus  tard  il 
abandonna  cette  explication,  pour  attribuer  la  paralysie  atrophique 
des  muscles  de  l'éminence  thénar  à  une  action  directe  du  plomb, 
à  une  imprégnation  des  ces  muscles  par  le  toxicpie.  Si  j'insiste 
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sur  ce  détail,  c'est  parce  que,  dans  ces  derniors  lemps,  Mœlïiu?, 
en  Allemagne,  a  repris  i'explicalion  première  de  Durlienne. 
cl  a  prétendu  rapporter  l'envaliissement  des  muscles  Ihénar  par 
la  paralysie  et  l'atropliic  saturnine  à  des  influences  profession- 
nelles, il  un  surcroît  d'efforts  imposé  auxdits  muscles  cl  aussi 
à  leur  compression  lialiituellc.  La  théorie  de  Mœbius  a  soulevé 
de  vives  controverses  eu  Allemagne. 

Je  viens  de  vous  indiquer  la  localisation  la  plus  Laliituclle  de 
la  paralysie  saturnine.  Mais  celle-ci  peut  envahir  d'autres  groupes 
de  muscles,  notamment  ceux  du  bras,  le  biceps,  en  prennire 
ligne.  11  peut  se  faire  alors  que  tous  les  muscles  du  membre  supé- 
rieur, y  compris  cens  de  ia  partie  antérieure  de  t'avant-hras, 
soient  intéressés  à  la  paralysie. 

La  paralysie  peut  débuter  par  le  deltoïde,  Duclienne  en  avait 
déjà  cité  un  exemple.  Elle  peut,  d'autre  jKirt,  frapper  les  muscles 
des  membres  ùiférieurs  et  du  tronc;  voire  qu'elle  peut  se  péné- 
raliser  d'emblée  et  envaliir  le  diaphragme,  circonslaiice  dont  vous 
connaissez  la  gravité. 

Quelquefois  la  paralysie  saturnine  présente  une  dispiisition 
hémiplégique;  j'en  ai  publié  des  exemples  en  collaboration  avec 
mon  maître  Vulpian. 

AînoPHiE  MtiscLLUiiE.  —  La  paralysie  saturnine  se  complique 
presque  toujours  d'une  atrophie  des  muscles  paralysés.  Dans  les 
traités  didactiques  et  dans  les  monographies,  c'est  k  peine  s'il  est 
fait  mention  succincte  de  cette  atrophie  musculaire.  A  vrai  dire, 
l'amaigrissement  des  muscles  est  en  général  assez  peu  manifeste 
à  l'inspection.  Mais  quelquefois  elle  est  très  prononcée  rorame 
intensité  et  comme  étendue;  elle  peut  se  généraliser  h  presque 
tous  les  muscles  du  squelette,  témoin  une  observation  de  Gras- 
set publiée  par  Appollinario.  D'autre  part,  auv  membres,  l'atro- 
phie musculaire  peut  entraîner  la  déformation  en  griffe,  aussi  bien 
au  pied  qu'à  la  main,  ainsi  que  je  l'ai  mentionné  explicitement 
dans  une  oliservatiou  de  paralysie  saturnine  à  forme  hémiplé- 
gique, que  j'ai  publiée  avec  Vulpian. 

Héiti/lafs  de  fexplorution  t-lrcCrifiiw.  —  Cette  («iralysic.  qui 
se  complique  babil  uellement  d'une  atrophie  des  muscles  paralysés, 
est  toujours  précédée  par  une  diminution  croissante  de  la  coa- 
traclilité  faradique  des  muscles  ;  c'est  un  point  sur  lequel  j'ai 
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personnellemenl  insisté,  à  propos  d'une  observation  de  paralysie 
saturnine,  que  j'ai  publiée  jadis  avec  mon  maître  Vulpian.  D'autre 
part,  les  recherches  des  dernières  années  ont  démontré  que  la 
réaction  de  dégénérescence  fait  partie  intégrante  de  la  sympto- 
matologie  de  ces  paralysies  saturnines. 


Pathogésie.  —  Voyons  maintenant  comment  on  a  prétendu 
expliquer  le  développement  du  genre  de  paralysie  alrophique, 
qui  reconnaît  pour  cause  une  intoxication  lente  par  le  plomb. 
Cette  paralysie  et  cette  atrophie  musculaire  sont-elles  d'origine 
niyopatliique,  mjélopathiqne  {poliomyélite  antérieure)  ou  neuro- 
pathique  ? 

La  première  opinion,  celle  qui  rapporte  la  paralysie  saturnine 
aune  action  directe  du  plomb  ?ur  les  muscles,  est  aujourd'hui  à 
peu  près  généralement  abandonnée,  l'n  des  principaux  partisans 
de  cette  théorie,  Gusserow,  avait  invoqué  en  sa  faveur  les  résul- 
tats de  recherches  qui  semblaient  démontrer  que  le  plonih  s'ac- 
cumule dans  les  muscles  en  proportions  plus  considérables  que 
dans  les  autres  organes.  Les  recherches  de  Heubel  ont  démontré 
que  c'est  le  contraire  qui  est  vrai.  En  adnieltant  d'ailleurs  une 
imprégnation  directe  des  muscles  par  le  plomb,  resterait  à  expli- 
quer pourquoi  la  paralysie  atteint  toujours  les  mêmes  muscles  et 
respecte  des  muscles  conligus.  C'est  ce  qu'ont  lente  de  faire 
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Hilzig  et  Baërwinkel.  HUzig  a  prétendu  que  si,  h  l'avanl-bras.  par 
exemple,  les  extenseurs  sont  toujours  frappi''!^  en  premier  lieu  et 
quelquefois  exclusivement,  ce  fait  est  un  rapport  avec  des  condi- 
tions locales  d'irrigation  sanguine  :  pendant  la  contraction  des 
fléchisseurs,  le  sang  veineux  de  l'avant-bras  s'accumule  dans  les 
veines  situées  du  ciilé  de  l'extension  ;  or.  comme  la  contraction 
des  fléchisseurs  est  prédominante,  il  se  produit  ainsi  des  stagna- 
tions répétées  de  sang  veineux  dans  la  masse  des  exlenseurs, 
qui  se  trouveraient  en  contact  plus  prolongé  avec  le  sang 
toxique.  Quant  à  Baërwinkel,  il  fait  intervenir  une  ischémie  arté- 
rielle des  extenseurs,  en  rapport  avec  l'iraprcgnalion  de  ces 
muscles  par  une  plus  grande  quantité  de  plomb.  Je  n'insiste  pas 
sur  ces  théories  :  je  vous  le  répftte,  elles  sont  aujourd'hui  â  peu 
près  délaissées. 

Reste  la  question  de  savoir  si  la  paralysie  et  l'atrophie  symp- 
tomatiques  de  l'intoxication  saturnine  chronique  sont  l'expres- 
sion d'une  de  ces  névrites  multiples  disséminées,  dont  nous  nous 
sommes  occupés  dans  ma  dernière  leçon,  ou  s'il  s'agît  d'une 
paralysie  amyotrophique  d'origine  spinale,  ou  d'une  poliomyélite 
antérieure  chronique,  comme  c'est  l'opinion  d'Erb.  Cette  question 
est  en  suspens;  elle  se  pose  actuellement  dans  les  mêmes  termes 
que  la  question  des  névrites  multiples  considérées  en  général 
dans  leurs  rapports  avec  la  poliomyélite  antérieure. 

D'une  part,  les  faits  connus  nous  enseignent  que  les  altérations, 
des  troncs  nerveux  périphériques  sont  constantes,  dans  les  cas  de 
paralysie  amyolrophique  d'origine  saturnine.  D'autre  pari,  il  existe 
dans  la  science  un  petit  nombre  de  faits  de  paralysie  saturnine, 
dans  lesquels  on  a  constaté  des  altérations  tangibles  de  la  subs- 
tance grise  des  cornes  anléricures  de  la  moelle.  Je  crois  avoir 
publié  la  première  observation  de  ce  genre,  en  collaboration  avec 
mon  maître  Vulpian.  Oppenheim ,  en  Allemagne,  a  rapporté 
également  un  exemple  démonstratif  de  paralysie  saturnine  avec 
altérations  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures. 

Une  observation  d'un  médecin  russe,  Monakow.  est  d'une 
interprétation  discutable,  car  le  sujet  présentait  les  symptômes  de 
ta  paralysie  générale  des  aliénés.  L'ne  autre  observation  d'CKIIer 
doit  également  être  accueillie  avec  réserve;  dans  ce  cas. 
les  lésions  spinales  consistaient  en  foyers  hémorrhagiques  et 
foyers  de  ramollissement,  et  comme  le?  reins  étaient  le  nièfte  de 
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lésions  inflammatoires  qui  entraînent  souvent  à  leur  suite  des 
complications  hémorrhagiques  dans  d'autres  organes,  on  peut  se 
demander  si  les  altérations  spinales,  notées  dans  ce  cas,  n'étaient 
pas  sous  la  dépendance  de  la  néphrite. 

Vous  voyez  que,  en  somme,  les  cas  de  paralysie  saturnine,  dans 
lesquels  on  a  trouvé  des  lésions  appréciables  de  la  substance 
grise  des  cornes  antérieures,  se  réduisent  à  un  nombre  infime. 
Si  j'ajoute  que,  dans  l'observation  que  j'ai  publiée  avec  Vulpian, 
aussi  bien  que  dans  celle  d'Oppenheim,  les  racines  antérieures  de 
la  moelle  étaient  saines,  je  vous  aurais  convaincus,  je  pense,  que 
la  question  du  siège  primitif  et  du  rapport  des  lésions  nerveuses 
se  pose  dans  les  mêmes  termes  pour  la  paralysie  saturnine  que 
pour  les  névrites  multiples  à  forme  amyotrophique. 

Pour  les  uns,  et  je  peuvdire  que  c'est  la  majorité,  le  processus 
anatomo-pathologique  de  la  paralysie  saturnine  débute  par  une 
névrite  périphérique. 

Pour  d'autres,  et  c'est  la  thèse  que  défendait  Vulpian  et  que 
défend  encore  Érb,  la  partie  de  l'appareil  nerveux  moteur  primi- 
tivement touchée  par  le  plomb  est  représentée  par  la  substance 
grise  des  cornes  antérieures,  l'action  délétère  du  poison  donnant 
lieu  quelquefois  à  des  altérations  appréciables  à  l'œil  nu,  le  plus 
souvent  à  des  modifications  purement  fonctionnelles,  dyna- 
miques, des  centres  moteurs  et  trophiques,  lesquelles  altérations 
impalpables  retentissent  sur  les  nerfs  moteurs  et  les  muscles,  en 
donnant  lieu  à  la  paralysie  et  ii  l'atrophie. 

Pour  d'autres,  enfin,  et  c'est  l'opinion  que  je  suis  le  plus  enclin 
à  partager,  le  plomb  s'attaque  tour  à  tour  au  système  nerveux 
périphérique  (en  premier  lieu)  et  à  la  substance  grise  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle  (en  seconde  date);  voire  que  le  plomb, 
après  avoir  imprégné  les  nerfs  périphériques,  après  avoir  pénétré 
dans  la  gaine  extérieure  du  nerf,  dans  la  gaine  de  Schwann,  re- 
monterait, suivant  les  uns,  le  long  de  la  fibre  nerveuse  jusque 
dans  la  cellule  ganglionnaire  avec  laquelle  communique  celle 
fibre. 

Mais  tout  cela  n'explique  pas  pourquoi  le  plomb  paralyse  et 
atrophie  certains  muscles  avec  une  prédilection  marquée,  en  res- 
pectant les  muscles  conligus.  Je  vous  ai  dit  quelle  explication  ont 
proposée,  pour  rendre  compte  de  cette  dissémination  et  de  cette 
distribution  de  la  paralysie  saturnin(%  coux  qui  lui  assignent  une 


origine  myopathiqiu*.  Je  vous  ui  dîl  aussi  que  certaines  localisa- 
tions de  la  paralysie  salurnino  ont  élt-  expliquées  par  Duchenne. 
Mœbius,  etc.,  comme  tlanl  en  rapport  avec  une  imprégnation  di- 
recte de  certains  groupes  de  muscles  ou  de  certains  nerfs  par  le 
toxique,  théorie  qui  se  concilie  avec  l'hj'potbèse  de  l'origine  pt^i-i- 
phérique,  myopatbiqueouneurotique,  de  la  paralysie  saturnine.  Je 
vous  ferai  remarquer  enfin  que  l'Iiypolhèse  de  l'origine  spinale 
de  la  paralysie  saturnine  laisse  également  la  porte  ouverte  à  une 
explication  très  plausible  du  mode  de  dissémination,  de  lit  distri- 
bution de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  musculaire.  En  effet,  il  est 
très  vraisemblable  que  les  centres  d'innervation  motrice  et  Ira- 
phique  occupent  dans  la  moelle  un  ordre  déterminé,  préétabli,  de 
telle  sorte  que  l'on  trouve  côte  à  cote  des  centres  qui  tiennent  sous 
leur  dépendance  des  groupes  de  muscles  synergiques,  alors  que 
les  muscles  voisins,  mais  ne  concourant  pas  à  l'exécution  de  mou- 
vements synergiques,  tirent  leur  innervation  motrice  et  trophiquc 
de  centres  spinaux  placés  à  une  cerlaine  distance  les  uns  des 
autres.  S'il  en  est  ainsi,  représentez-vous  que  le  plomb,  lorsqu'il 
vient  à  imprégner  la  moelle,  borne  son  action  délétère  â  une  lono 
d'élection  circonscrite,  peu  étendue  ;  il  en  résultera,  à  la  périphé- 
rie, une  paralysie  et  une  airophie  de  groupes  de  muscles  qui.  â 
l'instar  des  extenseurs  de  la  main,  concourent  à  la  production 
de  mouvements  synergiques.  Les  muscles  voisins,  chargés  d'autres 
attributions,  seront  épargnés,  parce  que  leurs  centres  d'innen^a- 
tion  motrice  et  trophiquc  sont  en  dehors  de  la  zone  spinale  qui  a 
subi  l'imprégnation  du  toxique. 

Je  vous  donne  l'explication  pour  ce  qu'elle  vaut,  n'ayant  pas  1a 
prétention  de  résoudre  un  problème  qui,  dans  l'état  actuel  de 
nos  connaissances,  me  parait  insoluble.  Mon  inlenlîon  était 
seulement  de  vous  exposer  les  rapports  qui  existent  entre  l'étude 
de  la  paralysie  saturnine  et  celle  des  poliomyélites  antérieures  et 
des  névrites.  C'est  maintenant  chose  faite. 

J'ajouterai  une  simple  remarque,  â  propos  de  l'encéphalopathio 
saturnine,  qui  ne  rentre  pas  dans  le  cadre  de  celle  élude.  Je  veux 
simpiemenl  vous  Faire  remarquer  que  les  accidents  rérébraux 
qu'on  a  décrits  sous  ce  nom,  et  qui  affectent  une  très  haute  gra- 
vité, n'onl  pas  pu  jusqu'ici  être  rattachés  à  dis  allérationii  appré- 
ciables de  l'encéphale.  Ces!  donc  là  un  argument  de  fait,  qui  parle 
en  faveur  de  l'hypothèse  d'Erb  et  de  Vulpian.  hypothèse  suivant 
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laquelle  le  plomb  peut  porter  atteinte  à  lactivité  fonctionnelle  des 
centres  moteurs  et  trophiqucs  de  la  moelle,  sans  laisser  subsister 
de  traces  palpables  de  son  action  délétère. 

DiACisosTic.  —  Le  diagnostic  de  la  paralysie  atrophique  satur- 
nine se  fait  généralement  sans  difficulté.  Les  renseignements 
anamnétiques  suffisent  déjà  à  nous  éclairer  sur  la  véritable  cause 
de  la  paralysie  :  le  malade  exerce  une  profession  qui  l'expose  à 
l'imprégnation  par  le  plomb;  en  général,  il  a  eu  une  ou  plusieurs 
crises  de  coliques  saturnines  ;  quand  on  examine  la  bouche,  on 
découvre  ce  liseré  bleu  gingival,  que  vous  connaissez  sans  doute 
et  qui  est  en,  quelque  sorte,  la  signature  de  l'intoxication  satur- 
nine. 

Voilà,  je  le  répète,  des  indices  suffisants  pour  dépister  la  véri- 
table nature  de  la  paralysie  atrophique  saturnine.  De  plus,  celle-ci 
imprime  aux  membres  supérieurs  du  malade  une  attitude  carac- 
téristique, de  telle  sorte  que,  à  première  vue,  on  peut  souvent 
diagnostiquer  qu'on  a  devant  les  yeux  un  cas  de  paralysie  satur- 
nine :  la  main  est  tombante,  Tavant-bras  est  fléchi  sur  le  bras, 
qui  lui-même  pend  le  long  du  corps  ;  le  membre  est  en  supina- 
tion. Quand  on  examine  le  malade,  on  constate  que  la  paralysie 
affecte  surtout  ou  exclusivement  les  extenseurs;  l'extension  volon- 
taire des  doigts,  le  relèvement  des  poignets  sont  impossibles... 
L'atrophie  est  marquée  surtout  aux  muscles  de  la  région  posté- 
rieure de  l'avant-bras.  Enfin  l'exploration  pratiquée  avec  le  courant 
faradique  fait  constater  que  le  long  supinateur  est  toujours  res- 
pecté par  la  paralysie. 

Une  confusion  avec  la  poliomyélite  antérieure  chronique  est  à 
la  rigueur  possible,  quand  la  paralysie  et  l'atrophie  se  générali- 
sent aux  quatre  membres,  et  qu'on  ne  trouve  rien  dans  les  ren- 
seignements anamnétiques  qui  justifie  l'hypothèse  d'une  intoxi- 
cation saturnine. 

Pronostic.  — Le  pronostic  de  la  paralysie  atrophique  saturnine 
est  en  général  bénin.  La  guérison  osl  do  règle,  quand  les  accidents 
ne  sont  pas  trop  invétérés. 

Traitement.  —  Le  traitement  comprend  deux  ordres  d'indica- 
tions : 

l""  11  faut  réveiller  et  entretenir  la  contraclilité  des  muscles 
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paralysés  et  atrophiés  ;  co  résullal  soblieul  au  nioven  de  la  fara- 
disalion  localisée  de  ces  muscles  ; 

2"  Il  fiiul,  non  seuicraenl  soustraire  le  malade  à  l'inQueace  du 
toxique,  niais  il  faut,  de  plus,  activer  l'éliminalion  du  pluriib,  ea 
soumellniit  le  malade  à  l'usage  du  laîtà  liaules  doses  et  ii  l'admi- 
uislralion  interne  de  l'iodure  de  potassium,  du  soufre,  et  à  l'usage 
des  bains  sulfureux. 

Enfin,  i'enjplui  des  Ioniques  el  des  reconsliluants  est  d'autanl 
plus  indiqué  que  les  saturnins  sont  tous  plus  on  moins  cachec- 
tiques. 
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indépendamment  des  formes  amyotrophiques  de  névrites  mul- 
liplos,  qui  se  traduisent  par  une  paralysie  alropliique  diffuse,  qui 
offrent  une  ressemblance  plus  ou  moins  parfaite  avec  la  polio- 
myéliW  aulérieure,  il  esl  une  autre  forme  de  névrite  multiple  qui 
donne  naissance  à  une  atrophie  musculaire  prugressive,  c'est  la 
névrite  lépreuse. 

SïMPToMATOLoGiE.  —  A  la  période  d'élat  de  la  lèpre,  on  observe 
un  ensemble  de  troubles  scnsitifs  et  Irophiques,  qui  parfuîs 
tttfectent  une  grande  ressemblance  avec  deu\  états  pathologiques 
que  nous  avons  déjà  étudiés  :  avec  l'alrophie  musculaire  progres- 
sive du  type  Arau-Duchenne,  cl  avec  la  syringomyélîe.  Une  étude 
rapide  de  ces  troubles  sensitifs  et  Irophiques  d'origine  lépreuse 
vous  convaincra  facilement  de  la  possibilité  de  confondre  ces 
manifestations  lépreuses  avec  les  deux  affections  que  je  viens  de 
nommer. 

Ti-oiibles  sensitifs.  —  A  la  période  de  la  lèpre,  dont  je  veux 
parler,  à  la  période  d'élat,  les  troubles  sensitifs  consistent  dans 
une  anesthésie  qui  débute  généralement  par  les  pieds,  s'étend 
aux  jarnbes,  aux  mains,  aux  avant-bras  et  à  la  face.  Exceptionnel- 
leraenl  l'aneslhésie  gagne  le  tronc.  .\ux  membres  inférieurs,  elle 
s'arrête  d'ordinaire  au  tiers  inférieur  de  la  cuisse  ;  elle  est  pro- 
noncée surtout  à  la  portion  externe  des  suisses  el  des  jambes.  De 
même,  aux  membres  supérieurs,  elle  a  puur  siège  lu  partie 
externe  de  l'avanl-bras  el  du  bras.  D'une  façon  générale,  elle 
e>>t  d'autant  plus  prononcée  qu'on  s'éloigne  davantage  de  la  racine 
des  membres.    Presque  toujours  elle  esl  distribuée  d'une  façon 
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irrégulière,  elle  ne  correspond  pas  k  la  distribution  cutanée  d'un 
rameau  déterminé,  t'I  celte  circonstance  a  été  invoquée  en  faveur 
de  l'origine  névritique  de  ce  trouble  de  la  sensibilité.  D'autre 
pari,  d'après  les  recherches  de  Griesinger  el  de  Leloir,  l'aneslhésie, 
aux  membres,  esl  souvent  distribuée  par  plaques  symétriques.  A 
la  face,  l'anesthésio  peut  également  occuper  une  disposition  symé- 
Irique  ;  plus  fréquemment,  elle  occupe  une  étendue  plus  grande 
d'un  côté  que  de  l'autre.  En  général,  elle  respecte  les  deux  tiers 
supérieurs  du  front,  tandis  qu'elle  a  une  tendance  à  empiéter 
sur  la  région  du  cou.  A  noter  que  celte  aneslhésie  n'intéresse  pas 
seulement  la  sensibilité  tactile  et  douloureuse,  qu'elle  peut 
atteindre  aussi  la  sensibilité  thermique.  Ainsi  Leloir  raconte  qu'un 
de  ses  malades  avait  été  très  surpris  de  ne  plus  senlir  la  chaleur 
du  foyer  de  sa  pipe,  soit  en  la  tenant  à  la  main,  soit  en  y  cnfon- 
çanl  avec  le  doigt  le  tabac  enflammé,  lin  autre  malade  de  Leloir 
était  tout  étonné  de  griller  complètement  les  semelles  de  ses  bottes 
et  de  roussir  ses  chaussetles  au  voisinage  d'un  foyer,  sans  qu'il 
perçût  la  moindre  sensation  de  chaleur.  Vous  vous  rappelez  sans 
doule  que  cette  Ihermaneslhésie  est  une  des  manifestations  cardi- 
nales de  la  forme  clinique  de  la  syringomyélie,  dont  je  vous  ai 
fiiil  ressortir  les  analogies  avec  le  type  Aran-Duchenne. 

A  ses  débuts,  l'anesthésîe  est  limitée  à  la  peau  et  aux  muqueuses. 
Plus  lard,  elle  gagne  en  profondeur,  de  telle  sorte  que,  sur  des 
lépreux  arrivés  à  celte  période,  on  peut  pratiquer  des  opérations 
dévastatrices,  des  amputations  de  membres,  par  exemple,  sans 
éveiller  la  moindre  douleur.  Leloir  cite,  dans  sa  monographie, 
des  observations  de  lépreux,  qui,  froidement,  se  sont  amputé 
avec  un  mauvais  couteau,  un  doigt  qui  les  gênait,  sans  éprouver 
la  moindre  sensation  douloureuse.  Leloir  ajoute  qu'il  a  vu  nombre 
de  lépreux  se  faire  ini;onsciemment  de  profondes  brûlures  au 
contact  du  poéie  rougi  et  n'être  avertis  de  leur  mésaventure  que 
par  l'odeur  de  chair  grillée  et  les  cris  de  l'entourage. 

La  profondeur  à  laquelle  s'étend  l'aneslhésie  varie  avec  la  période 
du  mal.  A  la  longue  cette  extension  peut  se  faire  jusqu'au  périosle 
(Hansen). 

L'aneslhésie  n'intéresse  pas  seulement  les  téguments  externes, 
elle  atteint  également  les  muqueuses,  notamment  la  conjonctive, 
la  pituitaire,  le  palais,  plus  rarement  la  muqueuse  de  l'oreille 
moyenne. 


Trou/lies  irophifjws;  alrop/ne  musculaire.  —  Para])ùlenient  à 
l'anesthésie  se  développe,  à  celle  pcriodc  de  lii  If-pre,  une  alro- 
phie  musculairp  à  marche  progressive,  qui,  dans  bien  des  ras, 
peut  en  imposer  pour  la  maladie  d'Aran-Duchenne. 

En  elTel,  celle  ulropliie  musculaire  diihulo  presque  toujours  par 
les  pelils  muscle?  do  ta  main,  par  les  muscles  de  l'émim-nce  tliénar 
d'abord,  puis  elle  gagne  les  muscles  de  rêminence  hjiiolhénar 
et  les  inleroJisDux.  Cette  atrophie  des  petits  muscles  de  la  main 
entraîne  une  défomialion  en  griffe  do  ce  segment  du  membre 
supérieur,  déformation  qui  ne  diffère  que  pur  des  nuanres  de  eelle 
que  l'on  rencontre  dans  les  cas  de  maladie  d'Aran-Duchenne. 
Voici  la  description  qu'en  a  donni^e  Leloir  : 

•  La  main  est  aplatie,  ses  saillies  musculaires  onl  disparu,  Le 
dos  de  la  main  s'affaisse  et  devient  concave  ;  il  y  a  rOtrécisseraenl. 
du  diamètre  transversal,  saillie  des  métacarpiens  et  des  tendon» 
des  fléchisseurs  dans  la  paume  de  la  main  ;  les  doigts  se  fléchissent 
les  uns  dans  les  autres  :  les  premières  phalanges  sont  dans  l'exlcn- 
sion  forcée,  les  autres  dans  la  flexion  forcée...  I,a  déformation  en 
griffe  peul  porter  sur  luus  les  doigts,  ceux-ci  affectant  tous  la 
môme  tornao.  D'autres  fois,  les  doigts  sont  fléchis  ùdes  degrés  divers. 
Les  déviations  latérales  peuvent  être  telles  que  les  doigts  s'imbri- 
quent, pour  ainsi  dire,  les  uns  dans  les  autres.  Par  suite  de  la 
prédorainenee  des  fléchisseurs  sur  les  extenseurs,  la  main  ewl 
parfois  fléchie  sur  l'avant-bras  (Uanielssen).  Un  remarque  quelque- 
fois une  déformatiûu  horizontale  du  poignet  vers  le  côté  interne 
(Poncct,  de  Climy).  » 

Duchenne,  qui  avait  observé  des  exemples  de  cette  alroplûe 
musculaire  de  la  main,  d'origine  lépreuse,  atlaeb&it  une  grande 
importance  t.  la  contracture  desfléchisseurs  des  doigts,  qui  n'e\isle 
pas,  selon  lui,  dans  l'atrophie  musoulairc  progressive  proprement 
dite.  C'est  certainement  exagérer  l'importance  de  ce  caractère  dif- 
férentiel, 

A  la  longue,  l'atrophie  musculaire  peut  envahir  les  muscles 
des  avant-bras,  des  bras,  des  épaules,  les  muscles  des  pieds,  des 
jambes,  des  cuisses,  des  fesses.  A  iiremière  vue,  la  ressemblance 
avec  le  type  Aran-Duchenne  peut  être  Irt-s  grande,  à  preuve  que 
la  confusion  a  été  commise  par  des  médecins  versés  dans  le  dia- 
gnostic des  maladies  du  système  nerveux. 

L'atrophie  musculaire  envahit  également  Ips  muscles  de  In  face 
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OÙ  elle  est  précédée  par  une  paralysie  du  trijumeau  et  du  facial. 
Quand  le  fait  se  rencontre  chez  un  sujet  encore  jeune,  on  sera 
naturellement  exposé  à  diagnostiquer  à  première  vue  un  cas  de 
myopathie  atrophique  progressive  de  l'enfance,  type  Landouzy- 
Déjerinc. 

Tremblements  fibri/Iaires.  —  Chez  trois  lépreux  trophoneuro- 
tiques,  Leloir  a  observé  quelques  tremblements  fibrillaires  dans 
les  muscles  des  membres  en  train  de  s'atrophier,  mouvements 
fibrillaires  absolument  analogues  à  ceux  que  Ton  observe  dans 
l'atrophie  musculaire  progressive,  du  type  Aran-Duchenne. 

État  des  réflexes  tendineux.  —  Les  résultats  annoncés  par 
diflérents  auteurs  ne  sont  pas  concordants.  Bruer,  Rosenthal,  Val- 
lin,  Rosenbach,  ont  constaté  l'exagération  du  phénomène  du  genou . 
Leloir  affirme  que  les  réflexes  tendineux  et  rotuliens  sont  souvent 
diminués  ou  font  complètement  défaut  ;  il  ajoute  toutefois  que, 
dans  quelques  cas,  il  les  a  trouvés  exagérés. 

Résultats  de  fexploration  électrique,  —  On  ne  possède  pas 
encore  de  données  bien  nettes  sur  les  résultats  de  rexamen  élec- 
trique, dans  les  cas  de  lèpre  à  forme  trophoneurotique. 

Chez  un  malade  de  Charcot  [Progrès  méd,^  1880),  Vigoureux 
avait  constaté  Tabolition  complète  de  toute  excitabilité  directe  ou 
indirecte  dans  les  muscles  atteints  ;  en  deux  ou  trois  points,  seu- 
lement, il  a  trouvé  les  signes  de  la  réaction  de  dégénérescence. 

Rosenthal  et  Rosenbach,  qui  ont  porté  leur  attention  sur  ce 
détail,  n'ont  pas  pu  retrouver  les  signes  du  phénumène  en  ques- 
tion. 

Diagnostic.  —  Je  vous  ai  dit  que  deux  aifeclions  surtout  peu- 
vent être  confondues  avec  la  névrite  lépreuse  amyotrophique  : 
l'atrophie  musculaire  progressive,  type  Aran-Duchenne,  et  la 
syringomyélie,  quand  elle  évolue  sous  les  traits  de  l'atrophie 
musculaire  progressive.  Mais  d'abord  je  dois  vous  dire  que  le  dia- 
gnostic différentiel  ne  présentera  aucune  difficulté  pour  le 
médecin  qui  connaît  bien  la  lèpre,  lorsque,  àla  période  des  troubles 
trophoneurotiques,  subsistent  des  traces  de  la  période  exanthé- 
matique.  Encore  faut-il  savoir  reconnaître  les  éruptions  lépreuses 
pour  ce  qu'elles  sont. 

Mais  il  arrive  que  les  exanthèmes  lépreux  soient  minimes,  éphé- 
mères, et  qu'il  n'en  reste  pas  de  traces  bien  apparentes,  à  la 
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période  des  troubles  trophoneuroliques.  En  ce  cas,  noire  atten- 
tion devra  se  porter  d'abord  sur  les  troubles  sensitifs.  Si  ceux-ci 
existent  avec  les  caractères  que  je  viens  de  vous  faire  connaître, 
nul  doute  qu  il  ne  s'agit  point  de  la  maladie  d' Aran-Duchenne. 

Reste  à  savoir  si  Ton  n'a  point  affaire  à  un  cas  de  syringomyélie. 
Vous  vous  rappelez  que  celle-ci  peut  se  traduire  par  une  associa- 
tion de  troubles  sensitifs  et  de  troubles  trophiques  (atrophie  mus- 
culaire progressive),  telle  qu'on  la  trouve  réalisée  à  la  période 
trophoneurotique  de  la  lèpre;  de  plus,  dans  les  deux  cas,  on 
trouve  ce  qu'on  appelle  des  lésions  mutilantes.  Quand  alors  on  a 
affaire  à  im  malade  qui  n  a  pas  habité  un  pays  où  la  lèpre  est 
endémique,  le  diagnostic  peut  être  réellement  difBcile. 

D'après  Leloir,  un  examen  approfondi  permettra  en  général 
d'arriver  au  diagnostic  de  la  lèpre  trophoneurotique  par  la 
recherche  des  antécédents  du  malade  et  des  phénomènes  conco- 
mitants, et  aussi,  en  tenant  compte  de  la  dissémination  et  de  la 
localisation  des  troubles  sensitifs  sur  certains  nerfs.  Pour  vous  dire 
toute  ma  pensée,  je  crois  que  dans  l'état  actuel  de  la  science  cette 
question  du  diagnostic  différentiel  n'est  pas  aussi  élucidée  qu'elle 
pourrait  l'être. 

Pronostic.  —  La  névrite  lépreuse  est  incurable,  mais  son  évo- 
lution est  extrêmement  lenle.  elle  embrasse  une  durée  de  dix  et 
vingt  ans  et  plus. 


NÉVRITE  ALCOOLIQUE 


J'ai  dit  précédemment  que  la  névrile  multiple  d'origine  alcoo- 
lique évolue  surtout  suus  les  traits  du  pseudo-tabes.  11  n'est  pas 
rare  toutefois  d'obsiTver  une  paralysie  alcoolique,  paralysie  essen- 
liellenienl  aniyotrophique;  seulement  on  n'est  pas  encore  bien 
fixé  sur  sa  véritable  nature  myélopathique  ou  neurotique. 

Symi>tomatolo(;ik.  —  Musclf's  atteints  par  la  parali/sie  et  fatro- 
jj/iie,  —  L'atrophie  et  la  paralysie,  en  pareil  cas,  occupent  prin- 


cipalenient  et  d'une  façon  pcv?*r:ir  r\-rl,i5:vr.  '.r^^  iiu5v'lf<  r\:rn- 
seurs  :  le  début  î^  îàlu  en  iv^I-riturral-r.  -e:  ^-^TiiTirlniTZien:  r^ôr 
les  membres  inférieur?:  il  rzi  r»rs:^>  cir  .-r^  =:u5..1-s  TiLvir_:> 
sont  cea\  qui  e\écu:ent  la  firvis  -irTf-ile  -lu  ;->î  sur  li  ;\ir^-r- 
c'est-à-dire  le  jambier  aa:erle^zr.  1rs  :-»r:: ri-i rr  e:  >s  rV.ri.seurs- 
Au  fur  et  à  mesure  drs  i>r>srês  •:-  La  t^iri-^sir.  -.-a  v:::  *:es 
muscles  diminuer  dr  lolunie  en  un  •:■:  •i-^u\  z:::s,  s'i:::p'::i':r  e; 
finir  même  par  disparaiire  pref*jar:  iroziplê'Tnirr.:.  Pir:*:is.  m^ûs 
seulement  à  une  phase  :rès  avan-^re  de  .à  siîlaie.lT  :::v;»s  >uril 
et  les  fléi*hisseurs  sont  aussi  envaLîs  i-ar  1  a:r.:.:.*r.:r  :  i-e-I^::: 
longtemps  ils  consenent  leurToIunie  li^rmil.  r:  ^sr-i;-.  &  cu-ljue 
période  qu'un  les  •"onsidére-  :"a:^.'pc:r  l*}  es:  aas-î  avaii-.vv 
qu  aa\  muscles  extenseurs . 

Dé  formation  des  metnhr^i  infrri'^^tr:^.  —  C'^iinir  oonst-»juec«>-- 
de  cette  IcM^alisation  de  iaiMphie  rî  à»e  -a  iviniAsie.  !•:•  pâed 
devient  le  sièse  de  def'>rmaîi«»ns  ri-rriale^  *z\ir  I\»n  r.f  irouve 
réalisées  dans  aucune  auire  ma!a»i:e.  Dai'D^s  les  f-jn^iiv-iis  ei 
la  topographie  des  muscles  liaraSs*  ?.  voj?  •omjirrn^z  f.to:l»-:iioni 
quelles  sont  ces  déformati'jns.  En  rai-'Q  de  .V-nvaLisseiiirii:  drs 
muscles  chargés  de  relever  le  pied.  *\r  lui  filrr  exeouî^r  des 
mouvements  dtr  latéralité.  ••elui-:i  devient  llas-ju»-,  Li  f^'iniv  n\— 
tant  plus  relevée,  e^t  tumbame  ei  d»:viei-  en  Jedans  :  la  Huv  d>»r- 
sale  est  presque  en  lisme  At^A\*î  avrc  la  fav-t-  au:«_ru-c\tt;rne  de  ia 
jambe.  La  plante  du  pied  rriraràe  un  peu  en  dedans  :  !e  l'v'rd 
interne  e>l  relevé,  rexternr  abairs»-.  L»'^  ori'-il<  }»•  ii\  eni  prendre 
la  forme  en  grifft-.  qui  prédomine  Iv-uj-.'Ur^  ihi  c-i-ir  du  i:ivs 
orteil.  Quand  on  >aisil  le  pied  et  qu'on  lui  inipriuie  dos  mouvo- 
ments  de  latéralité  et  de  flexion  dorsal^-,  ^'n  «..nlonnanl  au  nwihuie 
de  s'y  opposer,  on  ne  sent  aucune  ré^islan^:e  :  aus<i  peul-on  dire 
que  le  pied  ballotte.  En  raison  de  la  cliule  de  la  pointe  du  pied, 
la  voûte  en  parait  relevée:  il  se  funne  un  pied-bi»l  sans  rétrac- 
tion ni  contracture,  un  pied-bol  ji«ira!\ tique  type:  c'est  à  celle 
déformation  que  les  Anglais  ont  donné  le  nom  Je  foot-drop  jiied 
tombant).  El,  ainsi  que  l'a  fait  remarquer  M.  Charcol,  celle  para- 
plégie alcoolique  est  assez  analuj^ue  aux  pliénonièu»'<  paraly- 
tiques causés  du  côté  des  membres  inférieurs  par  l'intoxication 
saturnine  \v:risi-drop^  poignet  tombant  . 

Le  caractère  distinctîf  consiste  en  ce  que.  à  part  quelques 
exceptions,    dans   l'alcoolisme,   la    paralysie    est    localisée   aux 
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membres  inférieurs,  dans  le  saturnisme  aux  membres  supérieurs. 
Dans  le  premier  cas,  la  paralysie  est  douloureuse,  ce  qui  n  a  pas 
lieu  dans  le  saturnisme.  A  la  longue,  il  se  forme  autour  des  arti- 
culations des  brides  fibreuses,  qui  les  immobilisent. 

Démarche.  —  Les  malades  atteints  de  paralysie  alcoolique  ont 
une  démarche  bien  caractéristique;  la  démarche  du  stoppeur, 
dont  j'emprunte  la  description  à  M.  Charcol  :  «  Le  pied  est  tom- 
bant, il  est  impossible  au  malade  de  le  redresser,  les  fléchisseurs 
sont  pris  quelquefois  aussi  bien  que  les  extenseurs.  Et  alors  le 
pied  est  absolument  ballant.  Dans  la  progression,  les  genoux  flé- 
chissent à  Texcès,  et  les  cuisses  s'élèvent  plus  que  de  raison.  En 
retombant  sur  le  sol,  le  pied  frappe  d  abord  par  son  extrémité, 
et  ensuite  avec  le  talon,  de  telle  sorte  que  Ton  entend  très  dis- 
tinctement le  bruit  de  ces  deux  chocs  successifs.  »  {Policlinique 
du  mardis  27  mars  1888.) 

Aussi  la  marche  et  surtout  Tascension  des  escaliers  deviennent- 
elles  très  pénibles,  et  j'ai  vu,  dans  plusieurs  cas,  des  individus 
atteints  de  paralysie  atrophique  alcoolique,  imaginer  des  apj)a- 
reils,  des  bandages  en  vue  de  remédier  à  la  chute  de  la  pointe 
du  pied,  de  la  relever  et  de  rimmobiliser. 

Vous  comprenez  facilement  que,  lorsque  les  extenseurs  de  la 
jambe  sur  la  cuisse  et  de  la  cuisse  sur  le  bassin  sont  envahis, 
ces  segments  de  membres  sont  fléchis  à  un  degré  plus  ou  moins 
prononcé. 

Exploration  électrique.  Troubles  trophujues.  Contractions 
fibrillaires.  —  Cette  paralysie  atrophique  de  nature  alcoolique 
s'accompagne  toujours  des  signes  de  la  réaction  de  dégénéres- 
cence, caractère,  dont  riinportance  diagnostique  n'est  pas  à  mé- 
connaître. Elle  s'accompagne  aussi,  en  certains  cas,  de  contrac- 
tions fibrîllaires  dans  les  muscles  en  voie  d'atrophie.  De  plus, 
quand  on  percute  ces  muscles,  il  arrive  qu'on  détermine  parfois 
en  eux  un  élal  de  contracture  douloureuse  qui  peut  persister  \\\\k^ 
minute. 

On  voit  aussi  se  produire  des  troubles  trophiques  :  coloration 
violacée  de  la  peau,  ulcérations,  etc.,  sur  les  jambes  et  les  pieds, 
et  parfois  un  abaissement  diî  la  température  en  ces  régions. 

Les  niuscl(»s  sont  douloureux,  les  membres  inférieurs  sont  h.» 
siégr  de  sensations  de  fourmillements,  de  crampes,  de  brû- 
lures. 


On  obser\'e  des  troubles  de  la  sensitâlitê  ouianee.  une  hvTH^r- 
esthésîe  très  prononcée,  des  penersions  de  la  sensibilité  tactile, 
de  Tanesthésie  de  la  plante  du  pied,  du  retard  des  sensaiions.  Le 
sens  musculaire  est  conservé. 

Etat  des  réflexe^.  —  Les  réflexes  cutanés  s«'nt  ••••nservrs  ou 
même  exagérés:  au  contraire,  le  réflexe  du  senou  e>t  cênoraie- 
ment  aboli  dès  le  début  de  la  paralysie. 

Patiiogéme.  —  Tous  les  auteurs  ne  sont  f»as  d'acconl  sur  la 
véritable  nature  myélopathique  ou  neuropathique  de  celte  para- 
lysie amyotrophique.  Jusqu'à  ces  dernières  années  on  la  rappor- 
tait à  des  névrites  périphériques,  et  l'accord  semblait  être  fait 
là-dessus.  Or,  dans  une  occasion  récente.  M.  Chariot  a  contesté 
que  ces  paralysies  amyotropbiques  en  rapport  avec  l'alcoolisme 
soient  toujours  l'expression  d'une  névrite  multiple.  A  ce  propos, 
je  vous  signalerai  qu'un  médecin  russe.  M.  Erlitsky.  a  constaté 
l'existence  d'altérations  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  dans 
des  cas  d'amyotrophie  d'origine  alcoolique. 

Diagnostic.  —  Le  diagnostic  de  la  paralysie  alcoolique  est 
facile,  étant  donnée  sa  distribution,  la  démarche  des  malades  qui 
on  sont  atteints,  et  les  sympUjmes  généraux  de  l'alcoolisme  qu'ils 
présentent  toujours,  et  que  je  n'ai  pas  à  vous  décrire  ici,  car  je 
n'ai  en  vue,  dans  cette  leçon,  que  de  vous  dépeindre  l'amyolrophie 
d'origine  alcoolique. 

Traite>ie>t.  —  Pronostic.  —  Le  pronostic  est  favorable,  à  con- 
dition toutefois  que  le  malade  consente  à  abandonner  ses  habi- 
tudes d'intempérance.  Le  plus  souvent,  tm  traitement  par  les 
douches  et  le  courant  faradiquc  ramènera  à  la  longue  le  mouve- 
ment dans  les  muscles  paralysés. 
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DÉFINITION. 

Syuptouatologie.  —  Modificalion  du  teint.  Atrophie  de  la  peau.  Atrophie  des 

muscles.  Atrophie  des  os  et  des  cartilages. 
Marche.  —  Durée.  —  Terminaison,  —  Pathogénie. 


Pour  ne  rien  omettre  de  ce  qui  se  rattache  à  Tétude  des  atro- 
phies musculaires,  il  me  reste  à  parler  de  trois  variétés  ou  forme? 
d'atrophie  qui  sortent  des  cadres  que  je  vous  ai  tracés  pour  len- 
semble  de  ces  leçons. 

Je  vais  d'abord  vous  entretenir  d'une  maladie  encore  fort  pou 
connue,  du  moins  pour  ce  qui  concerne  le  siège  exact  des  lésions 
et  qu'on  désigne  communément  sous  le  nom  de  trophonévrose 
ou  hémiatrophie  de  la  face.  Je  dois  vous  dire  que,  dans  cette 
maladie,  Tatrophie  musculaire  n'occupe  qu'une  place  très  secon- 
daire dans  l'ensemble  du  tableau  morbide  ;  mais  enfln  elle  existe. 
Et  comme  vous  entendrez  certainement  parler  de  la  maladie  on 
question,  comme  vous  avez  des  chances  de  Tobserver  dans  le 
cours  de  votre  pratique,  je  désire  que  vous  sachiez  au  moins 
quels  sont  ses  rapports  avec  les  autres  formes  d'atrophie  muscu- 
laire que  nous  avons  étudiées  précédemment. 

En  second  lieu,  je  me  propose  de  consacrer  une  leçon  à  vous 
parler  des  atrophies  musculaires  d'origine  cérébrale.  Jusqu'ici  vous 
n'avez  entendu  parler  que  de  la  substance  grise  de  la  moelle  et 
du  bulbe,  en  fait  de  territoires  centraux  intervenant  dans  le  déve- 
loppement de  l'atrophie  musculaire.  Et  de  fait,  c'est  une  notion 
généralement  répandue,  que  les  lésions  cérébrales  sont  inca- 
pables d'engendrer  directement  par  elles-mêmes,  sans  interven- 
tion de  la  substance  grise  de  la  moelle  ou  du  bulbe,  de  l'atrophie, 
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musculaire.  Or,  je  vous  montrerai,  avec  preuves  à  l'appui,  que 
cette  opinion  est  devenue  aujourd'hui  très  discutable. 

Enfin  je  terminerai  cette  sorte  de  liquidation,  en  vous  disant 
quelques  mots  des  rapports  de  l'atrophie  musculaire  avec  l'hys- 
térie. C'est  encore  une  notion  assez  répandue,  et  qui  était  uni- 
versellement acceptée  jusqu'à  il  y  a  une  dizaine  d  années,  que 
l'atrophie  musculaire  est  étrangère  à  la  symptomatologie  de  l'hys- 
térie, névrose  qui  peut  durer  pendant  un  long  cycle  d'années  et 
donner  naissance  à  des  manifestations  très  graves,  sans  que,  pour 
cela,  les  centres  nerveux  présentent  des  altérations  de  structure 
appréciables  à  l'aide  de  nos  moyens  d'investigation. 

Je  passe  à  1  étude  sommaire  de  la  trophonévrosc  faciale. 

Définitio?c.  —  La  trop konévr ose  ou  hémiatrophie  de  la  face 
consiste  dans  une  atrophie  progressivement  croissante  d'une  moi- 
tié de  la  face,  atrophie  qui  atteint  les  parties  molles  et  le  squelette 
osseux,  gagnant  jusqu'aux  organes  (langue)  contenus  dans  la 
cavité  buccale,  et  qui  marche  généralement  de  la  surface  vers  la 
profondeur. 

Symptomatologie.  — >  C*est  donc  aux  téguments  d'une  moitié  de 
la  face  qu'apparaîtront  les  premières  manifestations  de  la  maladie. 

Modifications  du  teint.  —  On  voit  se  produire  une  décolora- 
tion de  la  peau,  circonscrite  sous  forme  de  plaques,  blanches 
d'abord,  mais  dont  la  teinte  pourra  ensuite  tirer  sur  le  jaune  ou 
le  brun.  Ces  plaques,  en  s'étendant,  finissent  par  confluer.  Quel- 
quefois il  ne  se  forme  qu'un  seul  Ilot  de  décoloration,  qui  gagne 
progressivement  autour  de  lui. 

Atrophie  de  la  peau.  — En  môme  temps  que  co  changement 
de  teinte,  quelquefois  plus  tard,  il  se  produit  un  amincissement, 
une  atrophie  de  la  peau,  et  plus  encore  du  tissu  cellulaire  sous- 
cutané,  en  raison  de  quoi,  la  peau  se  ride,  se  fronce,  formant  des 
sillons  qui  mesurent  jusqu'à  deux  millimètres  de  profondeur. 

Cette  dystrophie,  qui  frappe  le  derme  et  les  tissus  lamineux  et 
cellulo-adipeux  sous-jacents,  n'épargne  pas  l'épiderme  et  les 
productions  épidermiques  :  l'épiderme  se  détache  par  squames; 
les  poils  de  la  barbe  et  du  cuir  chevelu,  les  cils  et  les  sourcils 
se  décolorent,  s'arrêtent  dans  leur  croissance  ou  tombent;  les 
glandes  sébacées  s'atrophient  et  leur  sécrétion  tarit.  Par  contre, 
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les  glandes  sudorîpares  continuent  à  fonctionner  normalement, 
c'est  du  moins  la  règle. 

Atrophie  des  iniiscles.  —  L'atrophie  gagnant  en  profondeur 
s'étend  aux  muscles  de  la  face. 

Cette  participation  des  muscles  parait  loin  d'être  constante,  si 
l 'on  s'en  rapporte  aux  indications  fournies  par  la  plupart  des  ob- 
servateurs. Mais  je  me  demande  si  ces  indications  ne  pèchent  pas 
par  défaut  d'incertitude,  si  dans  beaucoup  de  cas  de  trophoné- 
vrose  de  la  face,  l'atrophie  des  muscles  n'a  pas  passé  inaperçue, 
parce  qu'elle  n'a  pas  été  cherchée  avec  assez  de  soin? 

Toujours  est-il  que  cette  atrophie  musculaire  a  été  dûment 
constatée  chez  un  certain  nombre  de  malades,  notamment  chez 
un  sujet  qui  a  été  examiné  par  Guttmann  et  Euk»nburg.  Chez  rc 
malade,  l'atrophie  intéressait  les  muscles  innervés  par  la  branche 
motrice  du  trijumeau,  masséter  et  temporal;  ces  mémos  muscles 
répondaient  moins  énergiquement  aux  excitations  du  courant 
électrique.  A  ce  propos,  Eulenburg  {Compcndiitm  de  Ziemiseny 
t.  XII,  11*"  partie,  p.  60)  fait  remarquer  que  Talrophit?  des  muscles 
faciaux  proprement  dits,  qui  faisait  défaut  chez  ce  malade,  a  été 
constatée  dans  un  ccM'tain  nombre  d(*  cas  d'hémialrdphir  de  la 
face,  principalement  sur  Torbiculairc»  des  lèvres:  «  non  seule- 
ment la  peau,  mais  îiussî  la  jmrlioii  de  hi  lèvre  su])érieure,  tapissée 
par  la  muqueuse,  était  beaucoup  plus  mince  du  cùlé  où  siégeait 
l 'hémiatrophie,  de  telle  sorte  qu'on  ne.  voyait  de  ce  coté  qu'une 
bande  étroite  de  rouge  el  que,  la  bouehe  se  trouvant  à  moitié 
entr'ouv(îrte,  il  subsistait,  du  c(Mé  malade,  unt»  ouverture  ova- 
laire,  alors  que,  du  coté  saiii,  les  deux  lèvres  étaient  en  contaet 
l'une  avec  l'autre  (Huter,  Bitot-Lande,  Hitzig).  Comme  la  partie 
correspondante  de  la  lèvre  supérieure  est  constituée  par  des 
fibres  de  l'orbiculaire  des  lèvres,  il  devait  donc  y  avoir  atrophie 
partielle  de  ce  juuscle.  » 

Atrophie  des  os  et  drs  rartilayes.  —  Puis,  le  S(iueletle  osseux 
de  la  farc.»  parlieipo  à  ectle  atrophie,  dans  uiu*  nu^sun*  souvent 
considérable,  ainsi  que  !<•  s([ueletle  cartilagineux  dn  nez.  De 
sorte  que.  à  la  période  d'état  d(»  la  maladie,  toute  une  moitié  de 
la  fa<'e,  ou  une  ])artie  dn  moins.  ]>aralt  avoir  subi  un  arrêt  total 
dans  son  développement.  Notez  bien  que  celte  atrophie  ijui 
frappe    successivement  les   parties  molles  et  lesqueletle  osseux 
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est  toujours  strictement    limitée  à  une  moitié  de  la  face,  et  ne 
franchit  jamais  la  ligne  médiane. 

Marche,  durée,  termiwaison.  —  La  maladie  évolue  toujours 
avec  une  extrême  lenteur;  elle  met  jusqu'à  vingt  années  et  plus 
à  atteindre  son  terme.  Jusqu'à  ce  jour  elle  a  été  réputée  incu- 
rable; mais  elle  ne  comporte  pas  de  péril  immédiat  pour  la  vie 
du  sujet. 

D  après  cela,  vous  vous  expliquerez  la  rareté  des  occasions 
qu'on  a  eues  de  faire  des  autopsies  de  malades  affectés  d'une 
hémiatrophie  faciale.  Il  n'existe  pas  présentement  dans  la  science, 
d'exemple  de  cette  affection  avec  autopsie,  ayant  fourni  des 
renseignements  utilisables  pour  élucider  la  pathogénie.  Aussi 
la  plus  grande  incertitude  plane  encore  sur  cette  pathogénie,  et 
j'en  suis  réduit  à  vous  faire  l'énumération  des  principales  théories 
qu'on  a  proposées  pour  rendre  compte  de  cette  hémiatrophie 
aux  allures  si  bizarres. 


Pathogénie.  —  De  toutes  ces  théories,  la  plus  plausible,  à  mon 
avis,  est  celle  qui  voit  dans  l 'hémiatrophie  de  la  face  une  consé- 
quence d'un  trouble  de  l'innervation  trophique  des  parties 
vouées  à  cette  atrophie.  J'ai  déjà  eu  occasion  de  vous  dire 
qu'on  n'est  pas  d'accord  sur  la  question  de  savoir  si  l'influ? 
trophique  se  répand  des  centres  nerveux  aux  organes  de  la 
périphérie  (muscles,  peau,  aponévroses,  etc.),  par  des  filets  ner- 
veux spéciaux  ou  par  la  voie  des  fibres  nerveuses  communes. 
L'existence  de  filets  nerveux  exclusivement  trophiques  a  été 
soutenue  principalement  par  un  auteur  allemand,  Samuel,  et 
pour  qui  se  rallie  à  cette  manière  de  voir,  essentiellement  hypo- 
thétique, le  développement  de  Thémiatrophie  faciale  s'explique 
sans  peine;  il  serait  en  rapport  avec  une  altération  progressive 
de  ces  nerfs  trophiques,  dont  l'existence  est  encore  à  démontrer. 

D'autres  soutiennent  que  l'exercice  de  ce  rôle  trophique  des 
centres  nerveux,  qui  a  pour  but  de  régulariser  le  mouvement 
nutritif  dans  les  tissus  de  la  périphérie,  que  l'exercice  de  ce 
rôle  se  conçoit  sans  l'intervention  de  filets  spéciaux  chargés  de 
transmettre  l'influx  trophique  dans  le  sens  centrifuge.  Cette 
seconde  manière  de  voir  a  été  défendue  avec  beaucoup  de 
talent  par  Charcot. 
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Les  excilalions  produites  sur  un  point  quelconque  d'une 
fibre  nerveuse  sensilive  ou  niolrice,  se  propagent  aussilôl  et 
simultanément  dans  le  sens  centripète  et  dans  le  sens  cenlrifugc. 
D'après  cela,  il  est  permis  de  supposer  que  les  irritations  patho- 
logiques dtiveloppées  sur  un  nerf  scnsîtif.  soit  h  son  origine,  soit 
sur  un  point  de  son  trajet,  retentissent  dans  le  sens  cenlrifugc 
jusqu'à  l'extrémité  terminale  des  filets  nerveux,  c'est-ù-dire  dans 
les  papilles  du  derme,  ou  encore  dans  l'épaisseur  du  réseau 
muqueux.  D'après  les  recherches  de  Langerhans,  de  Berlin,  on 
peut  constater,  au  milieu  des  cellules  du  corps  muqueux  de 
Malpighi.  colorées  en  jaune  par  le  chlorure  d'or,  d'autres  cellules 
plus  peliles,  anguleuses,  qui  se  colorent  en  violet.  De  ces  cel- 
lules parlent  des  prolongements,  qui  se  trouvent  en  connexion 
d'une  pari,  dn  côté  du  chorion,  avec  les  filets  nerveux  du  derme, 
cl  qui  se  prolongent  d'aulre  part  entre  les  cellules  épithéliales 
pour  se  terminer  par  des  boulons  (Ranvier,  Dirtionnaire  de 
Jaccoud,  Epitiiêlius,  p.  682).  Ces  irrilalions,  dans  certains  cas, 
pourront  donc  provoquer  là  un  travail  phlegmasique.  «  On  cora- 
prendrait  ainsi,  par  exemple,  le  développement  assez  fréquent 
d'éruptions  bulbeuses,  pemphigo'i'des  du  zona,  en  conséquence 
des  lésions  portant  sur  les  faisceaux  postérieurs  de  la  moelle  ou 
sur  les  racines  spinales  sensitives.  Pour  ce  qui  est  des  nerfs 
moteurs,  je  ne  vois  pas  d'argument  sérieux  qui  empêche  d'ad- 
mettre que  les  irritations  pathologiques,  portant  sur  les  cellules 
nerveuses  des  cornes  antérieures,  seront  transmises  quelquefois 
jusqu'aux  faisceaux  musculaires  par  la  voie  des  filets  nerveux 
qui  transmettent  à  l'élat  physiologique  les  excitations  volontaires. 
Un  cerlainnombre,  au  moins,  des  troubles  trophiques  consécutifs 
aux  lésions  du  système  nerveux  trouveront  peut-être,  dans  cette 
hypothèse,  leur  explication,  sans  qu'il  soit  nécessaire  d'avoir 
recours  à  la  théorie  des  nerfs  trophiques.  >•  (Ciiabcot,  Leçons  sur 
/es  maladies  du  si/slème  iieiveirx,  l.  I.  i'  édition,  1880,  p.  f.'ll.) 

Quoi  qu'il  en  soit,  lu  théorie  qui  rapporte  l'hémialrophie 
de  la  face  à  une  perversion  de  l'innervation  Irophique  des  tissus 
atrophiés  me  parait,  je  vous  le  répèle,  la  plus  plausible. 

Mais  quel  est,  au  juste,  le  siège  de  ce  trouble  de  l'inncrvalioii 
Irophique  r 

Dans  une  excellente  thèse  sur  la  maladie  dont  je  vous  entre- 
tiens en  ce  moment.  M,  Fremy  a  montré  de  la  façon  la  plus  con- 


I 


TROPIIONKVROSE  OU  HÉMIATROPIUE  DE  LA  FACE  403 

vaincante  que    Yhémiatrophie  faciale  siège  invariablement  sur 
taire  dune  ou  plusieurs  branches  du  trijumeau. 

Il  a  soutenu  aussi  que  dans  cette  affection  il  était  difficile  d'ad- 
mettre un  changement  survenu  dans  les  cellules  d'origine  du 
nerf  trijumeau,  que  les  altérations,  représentées  selon  toute  appa- 
rence par  une  névrite.^  devaient  porter  sur  la  périphérie  du  nerf. 

Si  cette  théorie  venait  à  se  vérifier,  à  s'étayer  sur  des  preuves 
anatomo-pathologiques,  l'atrophie  des  muscles  faciaux,  qui  n'esta 
la  vérité  qu'im  élément  accessoire  de  la  symptomatologie  de 
Thémiatrophie  de  la  face,  rentrerait  donc  dans  la  catégorie  des 
atrophies  d'origine  neurotique. 

L'étude  de  l'hémiatrophie  faciale  se  rattacherait  donc  à  celle 
des  névrites. 

Les  autres  théories  méritent  tout  au  plus  d'être  mentionnées. 

On  a  prétendu  faire  de  l'hémiatrophie  de  la  face  une  affection 
consécutive  à  un  trouble  de  l'innervation  vaso-motrice,  une  affec- 
tion du  grand  sympathique.  Il  est  aujourd'hui  bien  démontré  que 
les  altérations  trophiques  de  la  nature  de  celles  que  je  viens  de 
passer  en  revue  ne  peuvent  être  la  conséquence  d'un  trouble  des 
nerfs  vaso-moteurs. 

On  a  prétendu  encore  mettre  l'hémiatrophie  faciale  sur  le 
compte  d'altérations  du  nerf  moteur  qui  innerve  les  muscles  de 
la  face,  du  facial. 

Pour  que  cette  théorie  fût  soutenable  a  priori,  il  faudrait  que 
dans  l'hémiatrophie  de  la  face,  l'atrophie  musculaire  existât  sinon 
exclusivement,  du  moins  dans  une  mesure  prépondérante,  ce 
qui  n'est  pas. 

Enfin,  un  médecin  de  Bordeaux,  Lande,  a  émis  autrefois  une 
théorie  qui  n'a  plus  qu'un  intérêt  historique.  Suivant  Lande, 
l'atrophie  des  différents  tissus  qui  composent  la  face  se  dévelop- 
perait sur  place,  dans  les  cas  d'hémiatrophie  faciale,  indépendam- 
ment de  toute  intervention  d'un  trouble  fonctionnel,  de  toute 
altération  de  structure  du  système  nerveux;  ce  serait  une  aplasie 
lamineuse. 

En  somme,  on  n'est  pas  encore  fixé  sur  le  mécanisme  pa- 
thogénique  des  lésions  qui  ressorlissent  à  l'hémiatrophie  de  la 
face. 
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ATROPHIES  MUSCULAIRES  D'ORIGINE  CÉRÉBRALE 


A.  Les  atrophies  musculaires,  qui  se  développent  à  la  suite  d'une  lésion  céré- 
brale, peuvent  être  l'expression  d'une  altération  consécutive  des  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle. 

B.  Elles  peuvent  être  une  conséquence  directe  de  la  lésion  cérébrale.  Observa- 
tions de  Babinski,  de  Quincke,  de  Burrcsi,  de  Gliky,  de  Wegner. 


Atrophies  musculaires  d'origine  cérébrale.  —  Depuis  un  temps 
immémorial,  on  savait  que  les  paralysies  consécutives  à  une 
lésion  cérébrale  peuvent  se  compliquer,  à  une  époque  avancée, 
d'un  amaigrissement  des  muscles  paralysés,  qu'on  a  pris  pour 
de  l'atrophie  musculaire.  Cette  atrophie  musculaire  était  attribuée 
à  l'inertie  fonctionnelle,  au  défaut  d'action  des  muscles  para- 
lysés. 

Je  vous  avais  déjà  signalé  cette  conception  pathogénique,  au 
début  de  ces  leçons.  Mais,  répond-elle  à  la  réalité  des  choses? 
Je  pense  que  non.  L'observation  clinique  nous  apprend,  en  effet, 
que  des  muscles  peuvent  rester  très  longtemps  en  état  d'inactivité 
fonctionnelle,  sans  subir  une  atrophie  musculaire,  dans  le  sens 
propre  du  mot.  Sans  doute,  dans  ces  conditions  d'inactivité  mus- 
culaire, on  verra  souvent  se  produire  une  réduction  en  ma.^sr 
du  volume  d'un  membre  ;  mais  cette  fonte  porte  conjointement 
sur  tous  les  tissus.  C'est  quelque  chose  d'analogue  à  lamaigrisse- 
ment  qui  porte  sur  l'ensemble  du  corps,  et  qui  s'exerce  dans  une 
mesure  prépondérante  sur  les  éléments  adipeux  du  tissu  conjonctif 
interstitiel.  Je  pense  donc  que  cet  état  de  macilence  d'un  muscle 
ne  doit  pas  être  confondu  avec  l'atrophie  musculaire  proprement 
dite. 

Il   est    certain    néanmoins    que    l'atrophie    musculaire    peut 
s'observer  dans  le  cours  des  paralysies  d'origine  cérébrale.  La 
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difficulté  esl  de  savoir  par  quel  mécanisme  celle  atrophie  muscu- 
laire se  développe.  Deux  explicalions  sonl  possibles. 

La  première  fait  dépendre  l'atrophie  musculaire  d'une  alléra- 
lion  dynamique  ou  matérielle  de  la  substance  grise  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle,  altération  qui  est  une  conséquence  de  la 
lésion  cérébrale, 

La  seconde  explication  consiste  à  supposer  qu'il  existe  dans 
l'écorce  grise  du  cerveau  des  centres  à  la  fois  moteurs  et  trophi- 
ques.  La  destruction  de  ces  centres  pourra  donc  engendrer 
simullanémenl  de  la  paralysie  motrice  et  de  l'atrophie  musculaire, 
comme  il  arrive  à  la  suite  des  lésions  de  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Je  vais  rapidement  vous  exposer  les  raisons  qu'on  peut  invoquer 
en  faveur  de  ces  deux  théories. 

A.  —  Les  atrophies  musculaires  gui  se  développent  à  la  suite 
d'une  lésion  cérébrale  peuvent  être  l'expression  d'une  altération 
conséculice  des  cornes  antérieures  de  la  moelle.  —  Pour  vous  faire 
tien  comprendre  comment  les  lésions  du  cerveau  peuvent  retentir 
sur  la  moelle  et  y  développer  des  modiûcations  dynamiques  ou 
des  altérations  de  structure,  susceptibles  à  leur  tour  d'engendrer 
l'atrophie  musculaire,  je  crois  devoir  vous  dire  quelques  mots  de 
l'apoplexie  cérébrale  et  de  ses  conséquences  habituelles. 

Vous  savez  sans  doute  ce  qu'on  entend  par  apoplexie  cérébrale  ; 

'  vous  savez  qu'on  désigne  par  ces  mots  une  attaque  subite  avec 
perle  de  connaissance,  au  sortir  de  laquelle  le  malade  présente 
une  paralysie  motrice  de  tout  un  cûté.  Je  considère  ici  le  cas  le 
plus  simple,  celui  où  les  accidents  consécutifs  à  Yattaque  se 
réduisent  à  une  paralysie  motrice  d'un  côté,  à  une  hémiplégie 
motrice  sans  troubles  de  la  fonction  du  langage  (aphasie),  sans 
troubles  bien  accusés  de  la  sensibilité,  sans  convulsions  ni  spas- 
mes, au  début.  Cette  hémiplégie  motrice  dure  un  certain  temps, 
après  lequel  deux  éventualités  sont  possibles. 

Ou  bien  le  mouvement  reviendra  peu  à  peu  dans  les  parties 
qui  en  étaient  privées,  et  la  paralysie  finit  par  ne  plus  laisser  de 

L  Iraces,  sauf  que  les  membres  primitivement  paralysés  présen- 

I  tenl  un  certain  degré  de  faiblesse. 

Ou  bien,  au  bout  de  quelques  semaines,  les  muscles  paralysés, 

I  de  flasques  qu'ils  étaient,  deviennent  durs,  rigides  ;  à  la  paralysie 

[  feil  place  de  la  contracture,  c'est-à-dire  un  étal  de  contraction  téta- 
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nique  des  muscles  atteints.  Voyons  un  peu  ce  que  sont  les  lésions 
qui  vont  nous  rendre  compte  de  ces  troubles  de  la  motilité. 
Tout  d'abord  la  paralysie  motrice,  à  distribution  hémiplégique, 
et  qui  a  débuté  par  une  attaque  de  perte  de  connaissance, 
reconnaît  pour  cause  une  lésion  circonscrite  (lésion  en  foyer),  qui 
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est  presque  toujours  une  héraorrhagic.  Cette  lésion  interrompt 
brusquement  les  communications  qui  relient  les  centres  moteurs 
du  cerveau  (zone  motrice  de  lécorce  cérébrale  ou  ganglions 
centraux,  c'esl-i-dire  corps  striés  et  couches  optiques)  aux  mucics 
de  la  périphérie.  Ces  communications  sont  assurées  par  deux 
systèmes  de  fibres  :  les  unes  se  rendent  directement  de  l'écorce 
cérébrale  à  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  do  la  moelle  ; 
les  autres  suivent  un  trajet  moins  direct,  elles  passent  par  des 
postes  de  relai,  par  ces  amas  de  substance  grise,  qu'on  appelle 
ganglions  centraux. 

La  figure  ci-joinle  (fig.  4 1  )  vous  donnera  une  idée  exacte  du  siège 
habituel  de  ces  lésions  circonscrites,  de  ces  lésions  en  foyer  (a  et  /A. 
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qui,  venant  à  interrompre  les  communications  entre  les  centres 
moteurs  du  cerveau  et  les  muscles ,  engendrent  Thémiplégie 
motrice  d'origine  cérébrale.  Vous  constaterez  que  ces  lésions 
intéressent  soit  une  certaine  portion  de  la  substance  blanche  des 
hémisphères  appelée  couronne  rayonnante  de  Rcil,  soit  le  terri- 
toire de  substance  blanche  connu  sous  le  nom  de  capsule  interne  (C). 
Ces  lésions  cérébrales  circonscrites  (  hémorrhagies,  embolies, 
foyers  de  ramollissement)  siègent  habituellement  d'un  seul  côté. 
Or,  les  fibres  nerveuses  motrices  qui  se  rendent  à  une  moitié  du 
corps  proviennent  presque  toutes,  dans  la  généralité  des  cas,  de 
l'hémisphère  cérébral  du  côté  opposé,  il  vous  sera  donc  facile  de 
comprendre  pourquoi  la  paralysie  motrice  consécutive  à  ces  lésions 
cérébrales  en  foyer  est  limitée  à  une  moitié  du  corps  et  pourquoi 
elle  siège  du  côté  opposé  à  celui  de  la  lésion  cérébrale. 

Supposons  maintenant  que  l'interruption  survenue  dans  le 
trajet  du  faisceau  de  fibres  motrices  qui  relie  les  centres  moteurs 
cérébraux  aux  muscles  du  côté  opposé  soit  définitive.  Tout 
d'abord  la  paralysie  motrice,  qui  en  est  la  conséquence,  sera 
irréparable.  De  pius,  les  fibres  motrices  dégénéreront  en  aval  de 
la  lésion,  séparées  qu'elles  se  trouvent  de  leurs  centres  d'origine, 
qui  sont  pour  elles  à  la  fois  des  centres  d'innervation  motrice  et 
des  centres  trophiques.  Cette  dégénérescence,  dite  secondaire  et 
descendante,  se  poursuit  jusque  dans  la  moelle;  elle  dessine  en 
quelque  sorte  le  trajet  des  fibres  motrices  (faisceau  pyramidal) 
qui  font  communiquer  les  centres  moteurs  du  cerveau  avec  ceux 
de  la  moelle.  Au  delà  de  Tentre-croîsement  des  pyramides,  la  dégé- 
nérescence se  continue  dans  le  cordon  latéral  du  côté  opposé  et 
dans  le  cordon  antérieur  du  même  côté. 

C'est  précisément  la  dégénérescence  secondaire  descendante 
d'une  partie  du  cordon  latéral  qui  engendre  la  contracture  tar- 
dive dont  je  vous  parlais  plus  haut,  et  qui  est  une  complication 
relativement  fréquente  des  paralysies  cérébrales  symptoraatiques 
d'une  lésion  en  foyer. 

Contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dans  une  maladie  dont  nous  nous 
occuperons  prochainement,  dans  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique,  cette  dégénérescence,  qui  est  aecondaire^  consécutive  à  une 
lésion  en  foyer  du  cerveau,  se  propage  rarement  à  la  substance 
grise  des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  et  alors  elle  engendre 
une  atrophie  musculaire  myélopathique.    Pour  être  rare,  cette 


éventualité  peut  pourtant  se  réaliser.  Cost  un  point  sur  lequel 
Cliarcol  a  particulièrement  insislé  dans  ses  leçons  de  la  Salpê- 
Irière,  et  je  liens  à  transcrire  ici  ce  qu'il  a  dil  à  ce  sujet  : 

«  J'ai,  disait  Charcol,  obsorvè  plusieurs  fois  des  h»}miplégie* 
de  cause  cérébrale  succédant,  par  exemple,  à  la  fonnalion  d'un 
foyer  d'hémorrhagie,  lesquelles  s'accompagnaient,  contrairement 
ù  la  règle  commune,  d'une  atrophie  plus  oumoins  prononcée  des 
muscles  dans  les  membres  paralysés,  survenant  à  une  époque 
rapprochée  du  début  apoplectique,  et  dans  quelques-uns  do  ces 
cas,  l'autopsie  a  permis  de  s'assurer  que  la  substance  grise  anté- 
rieure h  laquelle  il  convient  en  pareille  circonstance,  suivant  la 
théorie  que  j'ai  exposée,  de  rapporter  les  altérations  Irophiques 
des  muscles,  participait  à  l'altération  scléreuse. 

Il  Le  t'ail  a  été,  entre  autre»,  très  nettement  constaté  dans  im 
cas  dont  j'ai  rapporté  autrefois  l'histoire  à  la  Société  de  biologie. 

Il  s'agit  d'une  femme  Itgée  de  Boixanle-dix  nns,  qui  fut  frnppi'c  tout  h 
coup  d'hËmiplêgie  gauclie  occasionnée,  ainsi  que  le  montra  l'aulopsic,  par 
la  formation  d'un  loyer  hémorrhagique  siépeanl  dans  lu  centre  ovale  de 
l'hémisphère  droit.  La  contracture  survint  très  rapidement  dans  les  mem- 
bres puraljsés,  et,  deux  mois  ï  peine  après  l'attaque,  les  muscles,  tant 
du  membre  inFùrieur  que  du  supérieur,  commencèrent  à  s'atrophier,  en 
même  temps  qu'ils  présentaient  une  diminution  notable  de  la  coiilrBctililé 
électrique.  L'atrophie  musculaire  progressa  rapidement,  et  simultsDêmeal 
la  peau  de  toutes  les  parties  des  membres  paralysés,  soumises  aux  ptui 
légères  pressions,  se  couvrit  de  Ijulles  et  même  d'eschares. 

L'examen  de  la  moelle  épiuièrc  (it  reconnaître  la  sclérose  descendante 
occupant  te  côté  gauche  et  présentant  les  caractères  habituels;  mais,  en 
outre,  sur  plusieurs  points  des  renflements  cervical  et  lombaire,  ta  corne 
grise  antérieure  du  même  câté  offrait  les  marques  d'un  travail  inflamma- 
toire, et  sur  ces  points,  un  grand  nombre  des  grandes  cellules  nerveuses 
motrices  avaient  subi  une  atrophie  très  prononcée.  » 

Charcot  ajoutait  que  Hallopeau  avait  recueilli  â  ta  Salpétriëre, 
dans  le  service  de  Vulpian,  un  certain  nombre  d'observations  qui 
concordent  de  tous  points  avec  la  précédente.  Brissaud  a  publié 
plusieurs  observations  du  même  genre.  Pierrel  en  a  publié  éga- 
lement des  exemples,  et  je  vous  en  signalerai  d'autres  plus  loin. 
Charcot  ajoutait  aussi  que,  à  son  idée,  «  certaines  atrophies  muscu- 
laires plus  ou  moins  rapides,  qui  se  produisent  dans  les  membres 
paralysés  en  conséquence  de  la  myélite  transverse  dorsale, 
reconnaissent  le  même  mécanisme  bien  que  la  réalité  de  la 
lésion  de  la  substance  grise,  en  pareil  cas,  n'ait  été,  que  je 
sache,  jusqu'ici  vérifiée  de  visu  ». 
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Voilà  donc  une  variété  d' atrophie  musculaire  qui  se  développe 
sous  V influence  dune  lésion  de  la  substance  grise  des  cornes 
antérieureSj  sous  Tinfluence  d'une  lésion  spinale  qui  est,  comme 
la  dégénérescence  secondaire  des  faisceaux  blancs  pyramidaux, 
consécutive  à  une  lésion  du  cerveau.  Pas  n'est  besoin,  pour 
expliquer  le  développement  de  cette  atrophie  musculaire,  d'ad- 
mettre qu'il  existe  dans  le  cerveau  des  centres  distribuant  aux 
muscles  à  la  fois  l'innervation  motrice  et  l'innervation  trophique. 
Il  n'est  donc  pas  douteux  que  la  première  des  deux  théories, 
proposées  pour  rendre  compte  des  atrophies  musculaires  d'origine 
cérébrale,  s'applique  à  une  certaine  catégorie  défaits,  sinon  à 
tous. 

B.  —  Les- atrophies  musculaires  qui  se  développent  à  la  suite 
d'une  lésion  cérébrale  peuvent  être  une  conséquence  directe  de 
cette  lésion,  —  Mais  l'atrophie  musculaire  ne  peut-elle  pas  se 
développer  sous  l'influence  d'une  lésion  cérébrale  en  foyer  ou 
autre,  sans  intervention  apparente  de  la  substance  grise  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle  ? 

m 

Des  faits  récents  dont  je  vais  vous  entretenir,  et  dont  l'impor- 
tance ne  saurait  vous  échapper  maintenant,  plaident  pour  l'af- 
firmative. 

Je  vous  signalerai  d'abord  une  observation  d'un  élève  de 
Charcot,  M.  Babinski,  relative  à  un  cas  d'atrophie  musculaire 
survenue  dans  le  cours  d'une  hémiplégie  d'origine  cérébrale,  avec 
dégénérescence  secondaire  descendante  du  faisceau  pyramidal 
croisé  (cordon  latéral)  et  du  faisceau  pyramidal  direct  (cordon 
antérieur),  mais  sans  altérations  appréciables  des  cornes  anté- 
rieures. Voici  la  relation  du  fait,  telle  qu'elle  a  été  donnée  par 
l'auteur. 

Observation  de  Babinski.  —  «  Une  femme  âgée  de  soixante-dix  ans  est 
atteinte  d'une  hémiplégie  droite  totale  (membres  inférieur  et  supérieur  et 
face),  sans  hémianesthésie,  avec  contracture  et  atrophie  musculaire  pro- 
noncée; la  circonférence  de  lavant-bras  au-dessus  du  coude  est  de  \9  cen- 
timètres à  droite  et  de  20  centimètres  et  demi  à  gauche,  celle  du  bras  à 
8  cenlimèlres  au-dessus  de  l'olécràne,  est  de  16  centimètres  à  droite  et  de 
18  à  gauche;  la  plus  grande  circonférence  de  la  jambe  est  de  t24  centimètres 
à  droite  et  de  23  à  gauche.  L'atrophie  est  surtout  prononcée  dans  les  régions 
Ihénaret  hypothénar;  ces  éminences  sont  tout  à  fait  aplaties;  c'est  la 
main  du  singe.  La  malade  meurt  huit  mois  après  le  début  de  sa  paralysie, 
après  être  restée  tout  ce  temps  confinée  au  lit. 

cLes  résultats  de  Taulopsie  sont  les  suivants  :  dans  le  centre  ovale  d^  Hié- 
misphère  cérébral  gauche,  sur  le  trajet  des  fibres  qui  viennent  de  la  région 
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psycho-motrice,  eiiste  un  petit  Toycr  de  ramollisse  me  ni.  Dans  la  mottU, 
examinée  après  durcissement  dans  le  liquide  de  MCiller,  et  sur  des  coupes 
colorées,  les  unes  au  picro-carmin,  les  autres  par  la  méthode  de  Weigert, 
on  constate  une  dégénêration  descendante  1res  nette  qui  occupe  le  faisttnu 
pyramidal  croisé  à  droite  et  le  faisceau  pyramidal  direct  à  gauche.  Les 
cornes  antérieures  ne  présentent  aucune  lésion  appréciable,  les  cellules 
nerveuses  offrent  le  même  aspect  des  deux  cùtês  et  sont  aussi  nombreuses 
de  part  et  d'autre.  Les  racines  antérieures  des  5»,  6%  "",  8»  paires  cervicales 
et  de  la  1"  dorsale,  c'est-fi-dire  toutes  les  racines  motrices  qui  sont  des- 
tinées aui  muscles  du  membre  supérieur,  les  nerfs  médian  et  cuMai  sont 
examinés  soit  au  moyen  de  dissociations  après  action  de  l'acide  osmique, 
soit  sur  des  coupes  transversales  après  durcissement  dans  le  liquide  de 
Millier  et  coloration  par  le  picro-carrain  ou  par  la  méthode  de  M.  Weigert. 
Il  n'existe  entre  le  cùtè  droit  et  le  côté  gauche  aucune  dilTérence  ;  les  tubes 
nerveux  sont  des  deux  eûtes  aussi  nombreux,  aussi  volumineux,  et  il  n'y  a 
pas  de  dégénêration  waliérienne.  Les  mus-^les  du  cùlé  malade  sont  griiles, 
présentent  l'aspect  feuilie<morte.  L'examen  microscopique  a  porté  en  parti- 
culier sur  le  biceps,  les  muscles  des  éminences  (béuar  et  hypothénar;  ïl  & 
Été  pratiqué  sur  des  coupes  transversales  laites  après  fixation  dans  le  liquide 
de  Mùller,  et  colorées  au  picro-carmin.  Dans  tous  les  muscles,  les  lësions 
sont  les  mêmes,  mais  elles  sont  surtout  accenluécs  dans  l'cmincnce  hypo- 
thénar. Les  libres  musculaires  sont  de  dimensions  variables,  la  plupart 
très  diminuées  de  volume,  les  noyaux  de  ces  libres  sont  beaucoup  plus  nom- 
breux qu'à  l'état  normal;  les  libres  musculaires  sont  bien  plus  espacées  que 
du  cùlé  sain;  le  tissu  conjoncUr  interstitiel  est  épaissi  et  JnQltré  de  cellules 
adipeuses.  La  différence  entre  les  muscles  du  cOlé  droit  et  ceux  du  cdté 
gauche  est  extrêmement  considérable.  Les  nerfs  in  Ira- musculaires  du  cdté 
malade  sont  absolument  normaux,  tout  à  fait  semblables  !x  ceux  du  câl« 
sain.  Il 

M,  Babinski  s'est  demandé  quelle  mtcrprélalion  il  coDvenait  de 
donner  de  ce  fait  clinique.  «  Doil-on,  disail-il,  admeltre  que.  soua 
llnfluence  de  la  sclérose  descendante,  les  cellules  des  cornes 
aatérieures  ont  été  altérées  dynaraiquement  el  que  celte  mcwliG- 
catâoD  a  été  siiffisaale  pour  produire  l'atrophie  musculaire,  sao3 
que  les  nerfs  aient  été  au  préalable  allérés"/  »  Celle  hypolhèse  lui 
semble  en  opposition  avec  les  faits  connus,  dont  il  a  été  bien  des 
Fois  question  dans  le  cours  de  ces  leçons,  et  qui  démontrent  qu'à 
la  suile  de  la  dcslruclion  des  cornes  anlérieures,  les  nerfs  dégé- 
nèrent beaucoup  plus  vile  que  les  muscles.  Mais  vous  saveï  que 
cela  n'est  pas  constant. 

Quant  au  reste,  l'autopsie  a  démontré  que  l'altération  des  cel- 
lules nerveuses  des  cornes  antérieures,  en  adraettanl  qu'elle  existAl, 
était  puremenl  dynamique.  Cette  altération  dynamique  des  cel- 
lules nerveuses,  qui  n'a  eu  aucun  rclenlissemenl  appréciable  stir 
lanulrilion  des  troncs  nerveux,  n'a-l-el!e  pu  provoquer  la  dégéné- 
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rescence  de  la  partie  terminale  des  tubes  nerveux,  et  la  dégé- 
nérescence des  fibres  musculaires  adjacentes?  C'est  possible,  et,  à 
ce  propos,  M.  Babinski  a  rappelé  que,  d'après  les  recherches  de 
Ranvier,  ce  sont  les  segments  inter-annulaires  les  plus  raprochés 
de  la  fibre  musculaire  qui  dégénèrent  en  premier  lieu,  à  la  suite 
de  la  section  des  nerfs. 

En  tout  état  de  cause,  M.  Babinski  voit  dans  son  observation  la 
preuve  rigoureuse  comme  quoi  «  une  lésion  cérébrale  accom- 
pagnée de  dégénérescence  descendante  peut  provoquer  une  atro- 
phie musculaire  très  prononcée  et  ay<int  tous  les  caractères  histo- 
ïogiques  que  Ton  assigne  à  Tatrophie  musculaire  consécutive  à  la 
section  des  nerfs  ou  à  la  destruction  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle,  sans  que  les  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle 
soient  détruites  ou  atrophiées,  sans  que  les  nerfs  moteurs,  au 
moins  dans  la  plus  grande  partie  de  leur  parcours,  présentent 
la  moindre  trace  de  dégénération  » . 

Mais  il  y  a  plus,  on  connaît  aujourd'hui  des  exemples  d'atrophie 
musculaire  développée  à  la  suite  d'une  lésion  cérébrale,  sans  que 
celle-ci  ait  entraîné  la  moindre  trace  de  dégénérescence  secon- 
daire, par  conséquent  dans  des  conditions  où  il  est  impossible 
d'admettre  un  lien  direct  entre  la  lésion  cérébrale  et  la  prétendue 
altération  dynamique  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures. 

En  présence  de  ces  faits,  on  est  amené  à  se  demander  si,  dans 
les  zones  motrices  de  l'écorce  cérébrale  et  dans  les  ganglions 
centraux,  il  n'existe  pas,  comme  dans  la  substance  grise  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle,  des  cellules  ganglionnaires  chargées 
d'un  double  rôle  :  celui  de  présider  à  l'innervation  motrice,  et 
celui  de  répandre  Vin/lux  trop/tique  dans  les  fibres  nerveuses  et 
dans  les  muscles. 

Voici  les  faits  auxquels  je  viens  de  faire  allusion  : 

Observation  de  Quincke.  —  Je  vous  mentionne  d'abord  une  observation 
récente  de  Quincke,  qui  démontre  que,  dans  un  cas  d'hcmiplé^rie  en  rapport 
avec  une  lésion  en  foyer  de  l'un  des  hémisphères,  l'atrophie  musculaire 
peut  survenir  ù  une  époque  où  le  trouble  de  la  motililé  volontaire  n'est  pas 
encore  très  accusé  :  voici  la  traduction  textuelle  de  ce  fait,  dont  l'importance 
ne  saurait  vous  échapper  : 

Un  garçon  de  quatorze  ans,  fils  d'ouvriers,  fut  pris  subitement,  au  com- 
mencement d'octobre  1882,  de  secousses  convulsives  dans  le  bras  gauche. 
Cet  accès  de  convulsions  dura  environ  cinq  minutes,  se  dissipa  sans  laisser 
de  traces,  pour  se  renouveler  deux  fois  dans  les  jours  suivants.  Le  22  octobre, 
éclata  un  nouvel  accès  convulsif  très  violent,  qui  débuta  parle  bras  gauche, 


iI2 


LKCOKS  Stn  LtS  MALADIES  lit  SYSTEME  ?iEllV£LX 


s'i5tendJt  &  la  jambe  droile,  et  donna  lieu  à  un  ëbranleiucnl  violenl  ile  tout 
le  corps  (la  participation  du  côté  droit  Tut  essentiellement  passive).  Au  bout 
de  quelques  minutes,  ce  garçon  tomba  à  la  renverse,  et  il  pr£»cnla  une 
paralysie  des  membres  du  c6lê  gauche.  A  la  jambe,  la  paralysie  se  dissipa 
au  bout  de  quelques  minutes,  Le  bras  pouvait  de  nouveau  se  mouTOir  au 
bout  d'une  heure  environ.  Peu  à  peu,  la  jambe  récupéra  toute  son  énergie 
contractile  d'autrefois;  l'état  du  membre  supérieur  s'am61iora  également, 
toutefois  il  se  développa  une  atrophie  très  manifeste  du  bras  gauche. 

Dans  la  suite,  les  accès  de  crampes  convulsives  du  bras  gauche  se  sont 
répétés  trois  fois;  l'agitation  convulsive  s'arrêtait  lorsque  le  bras  était  mis 
en  extension.  Uepuis  le  commencement  de  novembre,  le  malade  était  devenu 
sujet  à  de  la  céphalalgie. 

La  parésie  des  membres  du  cMé  gaucbe  détermina  le  malade  h  se  faire 
recevoir  dans  le  service  de  la  clinique  médicale  de  Kiel,  le  1 1  novembre  1882. 
Le  palienl  était  d'une  constitution  robuste;  son  bras  gauche  était  un  peu 
amaigri;  l'épaule  gauche  était  légèrement  anguleuse  et  un  peu  penilanle; 
Tomoplategaucte  était  un  peu  détaché  du  thorax,  en  forme  d'ailo.  Le  bras 
pouvait  se  mouvoir  en  tous  sens,  même  dans  l'articulation  de  l'épaule,  mais 
la  moindre  résistance  suiflsait  pour  entraver  les  mouvcmenls.  A  gauche,  la 
pression  Je  la  main  était  plus  faible  qu'il  di-oîle. 

A  la  jambe  gaucbe,  il  subsistait  à  peine  un  peu  de  faiblesse;  la  dtiinarclie 
était  normale.  Rien  à  la  face.  Pas  d'endolorissement  à  la  lèlc.  État  normal 
de  la  sensibilité,  des  réflexes,  du  fond  de  l'œil  el  des  autres  fonctions  el 
appareils. 

Diagnoslii:  :  Vraisemblablement  une  tumeur  de  l'hémisphère  droit. 

Traitement  :  Bains  lièdes;  iodure  de  potassium,  trois  fois  par  jour 
!)0  centigrammes;  plus  tard,  hyoscine,  trois  fois  par  jour  3  milligrammes. 
Pondant  le  séjour  de  quatre  semaines,  que  le  malade  fit  à  l'hôpilal,  on  ob- 
serva environ  sept  accès  convulsifs  d'intensité  el  de  durée  variables  :  tantâl 
les  secousses  convulsives  agitaient  le  bras  seulement;  tantôt  elles  gagnaient 
la  jambe  ;  d'autres  fois,  tout  se  réduisait  è.  un  aura  dans  les  membres  da 
câté  gauche.  Plusieurs  fois,  les  muscles  de  la  moitié  gaucbe  du  tronc  ont 
pris  pari  aux  secousses  cloniques;  quelques  accès  ont  été  précédés  de  cé- 
phalalgie. Immédiatement  au  sortir  des  accès,  la  parésie  des  membres  du 
cûlé  gauche  élait  passagèrement  plus  accentuée.  Quant  au  reste,  dans  les 
iulervnlles  des  accès,  le  malade  se  trouvait  tout  à  fait  bien;  il  pass&it  la 
plus  grande  partie  do  son  temps  hors  du  lit,  h.  se  promener.  La  faiblesse 
des  membres  du  c6té  gauche  n'était  pas  plus  prononcée  qu'au  muroenl  de 
l'admission  ;  par  contre,  au  brus  gauche,  et  notamment  aani  à  ravant-bnis, 
l'amaigrissemvnt  élait}itvs  acccntui;  de  ptu$,  le  mollet  <jau<:kt  (tait  moins  vo- 
lumineux que  le  motUt  droit  (circonférence  maiima,  24  centimètres  &  gauche 
et  24  cent.  6  à  droile).  Dans  la  seconde  semaine  de  décembre,  la 
céphalalgie  avait  été  plus  intense,  el,  certain  jour,  elle  s'était  compli-' 
quée  de  vomissements.  Le  13  décembre  survint  la  catastrophe  finale  :  Le 
matin,  le  malade,  pendant  qu'il  se  trouvait  au  milieu  de  la  chambre,  fnt 
pris  d'une  secousse  convulsive  violente  dans  le  bras  gauche,  avec  sensa- 
tion de  vertige,  cécité,  paroles  incohérentes;  puis  il  tomba  dans  une  somno- 
lence interrompue  par  des  cris;  les  membres  du  cûtè  gauche  se  Irouvaienl 
ik  ce  moment-là  dans  un  état  de  rigidité  variable  comme  degré,  el  agités 
par  des  tremblements,  Pouls  irrégulier,  de  fréquence  variable,  de  SS  &  1 10. 
Sur  le  fond  de  l'œil,  on  découvrait  des  deux  cdtês  une  dilatation  des  veiues. 
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une  injection  des  pupilles  avec  effacement  des  bords.  Mort  à  sept  heures 
du  soir. 

A  Tautopsie,  on  trouva  un  gliome  très  vasculaire,  à  peu  près  sphérique, 
de  3  centimètres  et  demi  de  diamètre,  logé  dans  la  circonvolution  centrale 
antérieure  qui  était  fortement  élargie.  Du  côté  de  la  ligne  médiane,  la  tu- 
meur était  distante  de  3  millimètres,  au  minimum,  de  l'écorce  grise  du  lobe 
paracenlrai;  en  avant  il  était  limité  par  le  sillon  précentral;  en  arrière  par 
la  scissure  centrale;  celle-ci  poursuivait  sa  marche  en  avant,  en  décrivant 
un  coude,  laissant  un  intervalle  de  5  millimètres  entre  les  limites  latérales 
de  la  tumeur.  Le  néoplasme  pénétrait  jusque  dans  le  corps  calleux,  mais 
sans  toucher  à  la  capsule  interne  et  aux  ganglions  centraux. 

En  fait  d'autres  résultats  fournis  par  l'autopsie,  il  y  a  lieu  de  mentionner 
que  la  gaine  du  nerf  optique  était  distendue  par  de  la  sérosité,  distension 
plus  accusée  à  droite  qu'à  gauche,  et  que  le  muscle  deltoïde  à  gaiiclie  ôtait 
moins  volumineux  qu'adroite,  mais  de  même  teinte  des  deux  côtés;  il  n'a 
pas  été  possible  d'examiner  les  autres  muscles.  Comme  il  y  avait  à  compter 
avec  réventualilé  d'une  dégénérescence  secondaire  descendante  de  la  moelle, 
celle-ci  fut  examinée  sur  de  nombreuses  surfaces  découpes  provenant  de  la 
portion  du  névraxe  comprise  entre  les  points  d'émergence  des  o"  et  7**  paires 
cervicales  (durcissement  dans  le  chromate  de  potasse,  l'alcool,  encastrement 
dans  la  celloîdine,  coloration  avec  l'hématoxyline  et  le  carmin}.  Les  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures  ne  présentaient  aucune  diiïérence, 
comme  volume  et  comme  nombre,  d'un  côté  à  l'autre.  De  même,  en  se  ser- 
vant du  procédé  de  coloration  de  Weigert,  il  fut  impossible  de  découvrir  la 
moindre  lacune  dans  le  réseau  des  fibres  à  gaine  de  myHiîie,  des  cordons  anté- 
rieurs et  latéraux. 

Observation  de  Burresi,  —  Quinckc  a  rapproché  de  co  fait  une  observa- 
tion d'un  auteur  italien,  Burresi  (Lo  Esperimcutalc  1877),  qu'il  considère 
également  comme  un  exemple  d'atrophie  musculaire  d'origine  cérébrale; 
voici  le  fait  en  quelques  mots  : 

A  l'autopsie  d'une  femme  de  trente  ans,  on  a  trouvé  de  nombreux  petits 
tubercules,  dont  les  plus  gros  avaient  les  dimensions  d'un  haricot,  et  qui 
siégeaient  aux  parties  supérieure  et  moyenne  du  lobe  antérieur  droit.  Dans 
la  protubérance  et  la  moelle,  petits  foyers  de  sclérose;  tubercules  isolés  dans 
la  corne  postérieure. 

De  son  vivant,  le  sujet  avait  présenté  des  phénomènes  d'excitation  scn- 
sitifs  et  moteurs  dans  le  côté  gauche,  ainsi  qu'une  diminution  progressive 
du  volume  des  membres  et  du  thorax,  de  ce  même  côté. 

Observation  de  Qliky,  —  Deux  années  auparavant,  un  auteur  allemand, 
Gliky,  avait  relaté  (in  Deutsche  Archiv.  ffir  Klin.  Mcdicin,  t.  XVI,  p.  463,  l.s7.')) 
l'observation  d'un  scrofuleux  qui  avait  eu  des  secousses  convulsives  dans 
plusieurs  groupes  de  muscles,  lesquelles  avaient  fait  place  plus  tard  à  un 
certain  degré  de  paralysie.  Les  secousses  convulsives  s'étendirent  peu  à  peu 
à  tout  le  côté  gauche,  sans  s'accompagner  de  perte  de  la  connaissance;  les 
muscles  de  la  face  et  du  torse  y  participaient.  Plus  tard,  le  malade  a  pré- 
senté une  paralysie  avec  atrophie  presque  complète  du  membre  supérieur 
gauche. 

Du  vivant  du  malade,  on  avait  diagnostiqué  une  lésion  superllcielle  des 
lobes  frontal  et  pariétal  du  côté  droit;  il  faut  ajouter  qu'à  l'appui  de  ce 
diagnostic,  on  pouvait  invoquer  des   douleurs    de  tête  circonscrites,  qui 
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occupaient  la  moitié  droite  de  la  face  dans  la  région  des  tempes;  enfin  le 
malade  avait  eu  des  vomissemenls.  A  l'aulopsie  on  trouva  effeclirement 
une  sorte  d'infiltration  cuséeuse  de  l'écorce  cérébrale,  dans  l'étendue  des 
deux  circonvolutions  centrales  droites,  de  la  partie  avoisinante  des  circon- 
volutions frontales,  de  l'opercule,  d'une  partie  de  la  circontolulion  supra- 
marginale  et  de  la  circonvolution  pariétale  supérieure.  La  néoplasie,  ainsi 
que  le  démontra  l'examen  microscopique,  était  constituée  par  un  gliomei 
elle  s'étendait  en  profondeur  environ  à  un  ou  à  un  centimèlre  et  demi. 
L'hémisphère  gauche  et  les  ganglions  centraux  des  deux  côtés  étaient 
absolumeut  sains. 

Observations  de  Wegrtfr.  —  Vn  élèïc  de  Quincke,  Wegner  {Diatrtalion 
inatig-uyale,  Kiet,  1887),  a  relaté  deux  observations  dont  l'une  au  moins 
rentre  dans  notre  sujet  : 

L—  Homme  de  trente-neuf  ans,  entré  à  l'hôpital  le  S  octobre  1886.  Vers  le 
milieu  du  mois  de  juillet,  il  avait  présenté  des  phénomènes  d'excitation  sen- 
sitifs  et  moteurs,  qui,  débutant  par  le  pied  gauche,  avaient  gagné  peu  à  peu 
tout  le  c6lé  gauche  du  corps.  Vers  la  fin  de  septembre,  les  membres  du 
cAté  gauche  étaient  complètement  paralysés,  il  existait  un  certain  degré  de 
parésie  h  la  face-,  accès  de  céphalalgie  violente  &  droiteavec  vomissements. 

Vers  la  fin  d'octobre,  toul  le  bras  ijaucke  Était  manifesUment  amaigri,  par 
rapport  au  bras  droit,  et  présentait  une  consistance  molasse.  Les  intéros- 
seux  du  premier  espace  de  la  main  étaient  Ires  atrophiés.  Les  excitations 
faradiques  portées  sur  le  côté  gauche,  ne  déterminaient  que  des  secousses 
afTaiblies,  dont  l'intensité  était  en  rapport  avec  le  volume  des  muscles.  i.a 
jambe  gauche  n'était  pas  amaigrie  et  avait  conservé  intacte  son  excitabilité 
taradiqne;  seule  l'excitabililc  mécanique  était  un  peu  affaiblie.  Peu  à  peu 
les  signes  de  compression  s'accentuèrent;  diminution  de  la  sensibilité  aax 
membres  du  côté  gauche,  accès  de  vertige,  désordres  intellectuels,  vomis- 
sements, œdème  de  la  papille.  Le  malade  succomba  le  18  novembre,  après 
une  tentative  d'extirpation  partielle  du  néoplasme  présumé. 

A  l'autopsie,  le  ccneau  seul  fut  examiné.  Il  existait  un  gliomc  qui  occu- 
pait la  moitié  interne  des  deux  circonvolutions  centrales  droites,  le  lobfl 
paracentral  et  le  pied  de  la  seconde  circonvolution  centrale.  La  tumeur 
s'enfonçait  jusqu'à  3  centimètres  et  demi  en  profondeur,  h  proximité  de  la 
voûte  du  ventricule  latéral.  L'examen  microscopique  fil  voir  que  nulle  part 
il  n'existait  de  ligne  de  démarcation  précise  entre  la  tumeur  et  le  tissu 
cérébral, 

A  la  limite  du  néoplasme  se  voyait  une  zone  mixte  d'infiltration  cellulajn;, 
d'environ  3  millimêlros  d'épaisseur.  La  moelle  allongée,  examinée  au-dessus 
et  au-dessous  de  l'eotre-croisement  des  pyramides,  ne  présentait  pas  la 
moindre  trace  d'une  dégénérescence  secondaire. 

n.  —  La  seconde  observation  de  Wegner  est  relative  h  un  jeune  homme, 
de  vingt-cinq  ans,  qui  fut  atteint  d'une  paralysie  syphilitique  des  membres 
à  gauche.  En  irès  peu  de  temps,  la  paralysie  se  compliqua  de  contracture 
et  d'une  atrophie  musculaire  accusée  surloutàTavant-bras,  dans  le  premier 
espace  interosscux  et  au  mollet.  Ces  accidents  se  sont  dissipés  en  gr&D(^ 
partie  sous  l'inQuencc  d'nn  traitement  mcrcuriel  combiné  avec  la  far&disa- 
tion  des  parties  atrophiées. 

Etant  donné  le  caractère    diffus   que  prés-entenl  souvenl  les 
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léàons  syphilitiques  des  centres  nerveux,  celte  observation  me 
parait  beaucoup  moins  concluante. 

Tels  sont  les  faits  sur  lesquels  Quincke  s'est  fondé  pour 
conclure  :  c  Que  dans  Técorce  grise  du  cerveau  il  existe  à  la  fois 
des  centres  moteurs  et  des  centres  Irophiques  distincts  les  uns 
des  autres.  » 

Je  ne  me  porte  pas  garant  de  l'exactitude  de  cette  hypothèse  ;  je 
vous  la  donne  pour  ce  qu'elle  vaut.  Mon  intention  a  été  surtout 
de  mettre  en  lumière  une  catégorie  de  faits  nouveaux,  qui  méri- 
tent d'occuper  l'attention  des  cliniciens. 


XXXIV 

ATROPHIES   MUSCULAIRES  EN   RAPPORT   AVEC  L'HTSTÉRIE 


L'hystérie  se  rencontre  chez  les  sujets  du  sexe  masculin.  —  L'hystérie  masculine 
ne  revêt  pas  toujours  le  caractère  protéiforme.  —  L*atrophie  musculaire  peut 
figurer  parmi  les  manifestations  de  l'hystérie. —  Stigmates  de  Thyslérie  mas- 
culine :  hcmianesthésie  ;  rétrécissement  du  champ  visuel  ;  polyopie  ;  raacrop- 
sie,  micro psie.  —  Les  paralysies  hystériques  respectent  toujours  la  face.  — 
Manifestations  convulsivcs,  leurs  caractères.  —  Preuves  cliniques  de  Texis- 
tence  des  atrophies  musculaires  d'origine  hystérique;  observation  de  Babinski. 
—  Les  atrophies  musculaires  d'origine  hystérique  sont  relativement  fréquentes  ; 
opinion  de  Charcot. 


Je  vais  consacrer  cette  leçon  à  une  étude  sommaire  des  amyo- 
trophies  en  rapport  avec  l'hystérie.  Il  s  agit  là  d'un  sujet  tout 
nouveau,  dont  on  ne  s'est  occupé  que  depuis  quelques  années, 
à  la  suite  des  remarquables  recherches  du  professeur  Charcot  sur 
Thystérie.  Ces  recherches  ont  eu,  entre  autres  mérites,  celui  de 
dissiper  un  certain  nombre  d'erreurs  qui  avaient  cours  relative- 
ment à  l'expression  clinique  de  la  grande  névrose. 

IJhystérie  se  rencontre  chez  des  individus  du  sexe  masculin.  — 
Ainsi,  il  y  a  dix  ans  au  plus,  on  accordait  presque  la  valeur  d  un 
dogme  à  cette  croyance  que  Thystérie  était,  en  quelque  sorte, 
l'apanage  du  sexe  féminin,  que  notre  sexe  fournissait  à  cette 
névrose  un  contingent  de  victimes  à  peu  près  négligeable.  Cette 
croyance  est  aujourd'hui  unanimement  abandonnée.  Les  recher- 
ches de  Charcot  nous  ont  appris  que  l'hystérie  est  relativement 
fréquente  chez  l'homme  ;  elles  nous  ont  révélé  un  certain  nombre 
de  signes  passés  inaperçus  jusqu'alors,  et  dont  la  constatation,  chez 
un  sujet  de  notre  sexe,  équivaut  en  quelque  sorte  à  la  signature 
de  l'hyslérie  masculine;  je  vais  vous  les  faire  connaître  à  l'instant. 

L hystérie  masculine  ne  revêt  pas  toujours  le  caractère  protéi- 
forme. —  Vous  n'êtes  pas  sans  savoir  qu'un  des  principaux  carac- 
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lÈre  allribués  aux  manifostalions  d'origioe  hyslérique  réside  dans 
leur  exlrême  mobilité.  Des  manifeslalions,  graves  en  apparence, 
paralysie  motrice,  coniractures,  elc,  se  dissipent  d'un  moment 
à  l'autre,  comme  par  cncliimlemont,  pour  faire  place  à  une  mani- 
feslalion  d'un  ordre  très  différent,  et  cette  métamorphose  de 
symptômes  peutéire  spontanée  ou  provoquée.  C'est  cette  mobilité 
d'allures  de  l'hystérie,  celle  tendance  des  manifestiUions  à  alter- 
ner les  unes  avec  les  autres,  qui  a  fait  qualiQer  la  grande  névrose 
de  protéifomie. 

Or,  M.  Charcot  a  montré  précisément  que,  chez  l'homme, 
'"hj'slérie  ne  revêt  pas  toujours  celle  mobililô  d'allures  qu'on  lui 
'rouve  chez  la  femme  ;  «  la  maladie  se  présente  souvent  comme 
ujie  affection  remarquable  par  la  permanence  et  ia  ténacité  des 
'yrnptômes  qui  la  caraclérisenl  ». 

I4  atrophie  musculaire  peut  figurer  parmi  les  manifestations  de 

T^ystérie.  —  A  l'époque,  peu  éloignée  de  nous,  où  on  attribuait 

'inme  caractère  spécifique  aux  manifestations  de  l'hystérie,  la 

mobilité  d'allures  dont  je  vous  parlais  à  l'inslant,  il  semblait  que 

rertaines  altérations  durables,  notamment  les  troubles  Lrophîques, 

1  atrophie  musculaire  en   tête,  fussent  inconciliables  avec  celte 

mobilité  d'c\pre?sion  de  la  symptomatologie   de  l'hystérie.   On 

*  était  aûisi  habitué  à  éliminer  l'atrophie  musculïiire  des  symp- 

Wmes  de  l'hystérie.  Encore  une  notion  dont  la  fausseté  a  été 

démontrée  par  M.  Charcot.  Dans  ses   leçons  de  la  Salpôlriôre, 

Charcot  a  présenté  à  ses  auditeurs  un  certain  nombre  de  sujets  du 

sexe  masculin,  affectés  de   paralysies  hystériques   qui  s'étaient 

compliquées  d'alrophie  musculaire,  et  qui  portaient,  en  quelque 

sorte,  l'estampille  de  l'hystérie.  Avant  de  vous  parler  plus  araple- 

Bient  de  ces  faits,  je  crois  devoir  vous  rappeler  quels  sont  les 

■caractères,   les    stigmates,   dont    la    constatation   donne  lieu    de 

■«oîre  qu'on  se  trouve  en  présence  d'accidents  hystériques. 

Stigmates  de  thystêrie  masculine.  Hdmiancsthéxie  hystérique. 

En  léte  de  ces  caractères,  figure  l'hémianesthésie,  c'est-à-dire 

'anesthésie  limitée  à  une  moitié  du  corps,  occupant  une  étendue 

ilus  ou  moins  grande,  souvent  disposée  par  plaques.  Cette  ânes- 

lésie  n'est  pas  limitée  ii  la  surface,  elle  s'étend  aux  ;7aW(W/îm- 

mdes,  de  telle  sorte  que,  par  exemple,  la  faradisalion  énergique 

muscles  ou  des  troncs  nerveux,  tout  en  provoquant  de  fortes 

•Qtractions  musculaires,  cesse  d'être  sentie.   11  y  a,  en  outre, 
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uae  perle  absolue  des  notions  qui  se  rattachent  à  ce  que  ton  est 
convenu  d'appeler  du  nom  de  sens  musculmre.  _    ■  ._  . 

j  Avec  culte  perte  absolue  du  sens  musculaire _el  de  lu  sensibilité 
de  la  peau,  des  muscles,  des  tendons,  des  tissus  articulaire!;, 
coïncide  l'inlégrité  complète  de  l'excilabililù  galvanique  et  funi- 
dique  àcs  muscles  qui  sont  le  siège  d'une  paralysie  hystérique. 
.Par  contre,  il  est  de  règle  que  t'hémianeglhésie  cutanée  s'accom- 
pagne d'une  hémianeslbésic  sensorielle,  ■ .  -  ■  t 
Rétrécissement  du  champ  visuel.  Polyopir.  —  Du  côté  de  l'or- 
gane de  la  vue.  on  constate  en  outre  un  r^'lrC-cissenient  du  champ 
visuel.  Phénomène  beaucoup  plus  rare,  c'est  la  jwlyopie  monocu- 
laire (diplopie  ou  Iriplopie)  qui  a  été  signalée  et  bien  étudiée  par 
M.  Parinaud  (1878),  et  qui  ne  s'observe  guère,  en  dehors  de 
l'hystérie,  que  chez  les  vieillards  atteints  d'une  cataracte  commen- 
çante et  dans  certains  cas  d'astigmatisme  par  kéralile  ou  d'astig- 
matisme eongônilal.  ,  -  .  .•  \ 
,  Macropsie.  Micropsïe.  —  En  outre,  cette  polyopic  des  b)slo- 
riques  présente  comme  caractère  propre,  de  s'accompagner  de 
macropsie  et  de  micropsïe:  un  objet  placé  tout  près  de  l'œil  du 
malade  parait  démesurément  grossi,  tandis  qu'à  une  distance  de 
15  ou  20  centimètres  il  parait  beaucoup  plus  petit  qu'il  n'est 
réellement.  , 
,  Les  paralysies  hystériques  respectent  toujours  la  face.  —  Un 
autre  caractère  particulier  aux  parah/sies  qui  se  développent  suua 
l'influence  de  l'hystérie,  c'est  que,  d'une  pari,  kWks  n  envahissent 
jamais  la  face,  et  que,  d'autre  part,  elles  se  dissipent  eouuae 
par  enchantement  sous  l'intluence  de  la  suggestion.  •, 
.  Manifestations  convulsives  ;  leurs  caractères.  —  Enfin,  des 
manifestations  convulsives  se  développent  chez  rhommc  sous 
l'influence  de  l'hystérie.  Tout  en  offrant  souvent  une  grande 
ressemblance  avec  les  attaques  d'épilepsie,  elles  s'en  disliaguent 
néanmoins  par  des  particularités  qu'on  rencontre  dans  i'hjslérie 
féminine  ;  il  existe  des  zones  spasmoyènes ,  et  une  prcssiua 
exercée  à  leur  niveau  réveille  les  attaques  convulsives.  Cclk-3-d 
sont  précédées  par  l'aura  classique,  celle  sensation  de  constrlc- 
tion  à  l'épigastre  et  de  boule  remouUmt  le  long  du  cou,  dont  vous 
avez  certainement  entendu  parler  h  propos  des  femmes  bystt^ 
riques.  Pendant  les  attaques,  on  voit  quelquefois  se  produire  de 
grands  mouvements,  une  incurvation  du  corps  en  arc  de  cercle. 
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Les  attaques  elles-mêmes  peuvent  être  interrompues  par  une 
pression  exercée  sur  les  zones  spasmogènes.  Souvent  plusieurs 
attaques  se  suivent  à  de  courts  intervalles,  séparées  par  des 
phases  d'attitudes  passionnelles,  d'accidents  délirants  ;  et  de  tout 
cela  le  malade  sort,  sans  fatigue  considérable,  sans  cette  prostra- 
tion qui  accable  Tépileptique  au  sortir  de  son  attaque.  Par 
contre,  chez  Thystérique,  la  scène  se  termine  presque  toujours 
par  des  étouffements,  des  sanglots  et  des  larmes. 

Voilà  les  éléments  séméiologiques  àfaire  intervenir  lorsque,  mis 
en  présence  d*im  malade  de  notre  sexe,  affecté  d'une  paralysie  à 
disposition  monoplégique,  hémiplégique  ou  paraplégique,  et  d'une 
paralysie  compliquée  d'atrophie  musculaire,  vous  aurez  à  rechercher 
l'origine  hystérique  possible  de  ces  troubles  moteurs  et  trophiqucs. 

Preuves  cliniques  de  F  existence  des  atrophies  musculaires  d'ori- 
gine  hystérique,  —  Ces  preuves,  je  vous  Tai  dit,  c'est  M.  Charcot 
le  premier  qui  les  a  fournies.  Elles  ont  été  consignées  dans  un 
travail  de  son  élève  Babinski,parudansleSi4;TAit'e5  6?^iV^wro/oyi> 
(1886,  n"**  34  et  35).  Pour  vous  donner  une  idée  exacte  de  ces  faits 
d'atrophie  musculaire  d'origine  hystérique,  je  vais  vous  donner 
la  relation  résumée  de  la  première  observation  de  ce  mémoire 
vous  y  retrouverez  mentionnés  les  caractères  que  je  viens  de  vous 
signaler  comme  étant  les  stigmates  de  l'hystérie  masculine. 

Observation  de  Bahinski,  —  Jeune  homme  de  vingt-un  ans,  né  d'une  mère 
aliénée;  d*un  caractère  très  mobile,  très  irritable,  sujet  à  de  violents  accès 
de  colère  suivis  d'hémorrhagics;  fait  la  campagne  du  Tonkin  où  il  éprouve 
toutes  sortes  de  souffrances  et  où  il  est  blessé  à  la  tempe;  il  revient  du  Ton- 
kin affaibli,  mais  sans  éprouver  aucun  trouble  nerveux  sinon  des  maux  de 
tête  assez  fréquents.  U  tombe  un  jour  dans  la  rue,  brusquement,  sans  avoir 
senti  aucun  phénomène  précurseur;  il  perd  connaissance;  il  ne  revient  à  lui 
que  le  lendemain  matin,  et  il  présente  à  ce  moment  une  monoplégie  com- 
plète du  membre  supérieur  gauche,  avec  anesthésie  absolue.  Cette  paralysie 
persiste  plus  de  deux  mois  avec  des  alternatives  de  flaccidité  et  de  contrac- 
ture; elle  s'accompagne  d'une  amyotrophie  assez  prononcée,  qui  se  déve- 
loppe une  semaine  environ  après  le  début  de  la  paralysie,  et  qui  a  les 
caractères  électriques  de  Tatrophie  simple.  A  côte  de  cette  monoplégie, 
viennent  se  grouper  d'autres  phénomènes  qui  sont  :  un  léger  alTaiblissemcnt 
du  membre  inférieur  gauche  ;   des  attaques  h  formes  variées ,  de  nature 
hystérique,  et  qui  peuvent  être  provoquées  sous  l'influence  de  la  compres- 
sion de  quelques  zones;  de  Thémianesthésie  sensltivo-sensorielle ;  du  mu- 
tisme hystérique  transitoire;  de  la  rétention  d'urine  transitoire.  La  mono- 
plégie disparait  à  la  suite  de  quelques  séances  de  massage  dans  lesquelles 
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tain  degré  d'atrophie  musculaire  ;  que  celle-ci  môme,  à  la  vérité 
toujours  sans  accompagnement  de  réaction  dégénérative ,  peut 
être  parfois  poussée  fort  loin  et  se  développer  avec  une  rapidité 
remarquable  ». 


r      . 
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SCLEROSE  LATERALE  AMTOTROPHIQUE 


I5TR0DUCTI0N.  —  Quc  faut-ii  entendre  par  lésions  systématiques  des  centres 
nerveux  ?  Lésions  systématiques  combinées.  —  La  sclérose  latérale  amyotro- 
phique  appartient  à  la  classe  des  afTections  systématiques  combinées.  —  Son 
étude  se  place  naturellement  entre  celle  des  amyotrophies  spinales  et  celle  des 
scléroses  systématiques.  —  Systèmes  anatomiques  lésés  dans  les  cas  de  sclérose 
latérale  amyotrophique  :  a)  substance  grise  des  cornes  antérieures;  b  )  faisceau 
pyramidal.  Origine  du  faisceau' pyramidal  ;  son  trajet,  entre-croisement  de  ses 
fibres;  leur  terminaison.  Dégénérescence  secondaire  du  faisceau  pyramidal. 
Dégénérescence  primitive  du  faisceau  pyramidal  ;  on  la  rencontre  dans  les 
cas  de  tabès  spasmodique. 

Relations  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  avec  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive (type  Aran-Duchenne)  ;  avec  la  paralysie  labio-glosso-laryngée. 

Historique.  » 


,    Introduction.  —  Je  vous  ai  exposé,  dans  une  de  mes  dernières 
leçons,  rhisloîre  des  atrophies  musculaires  qui  sont  en  rapport 
avec  des  affections  cérébrales.  Il  s'agissait,  je  vous  le  rappelle, 
d'une  catégorie  de  faits  qui  rentrent  dans  le  domaine  des  excep- 
tions. •        ',.....     .  .  , 

.  Je  vous  ai  montré  que,  pour  un  certain  nombre  de  ces  faits, 
rîntervention  de  la  moelle  dans  le  développement  de  Tatrophic 
est  admissible,  sinon  démontrée  ;  autrement  dit,  on  peut  se  figu- 
rer que,  dans  ces  faits,  la  lésion  cérébrale  agit  à  distance,  sur  les 
cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures,  pour  déterminer 
des  altérations  dynamiques^  qui  à  leur  tour  engendrent  latrophie 
musculaire.  » 

Si  je  reviens  sur  ce  point  spécial,  c'est  uniquement  pour  mieux 
vous  graver  dans  l'esprit  cet  aphorisme  :  que  Fatrophie  muscu- 
laire qui  se  développe  soiis  l'influence  d'une  lésion  des  centres  ner- 
veux est  presque  toujours  (sinon  toujours),  la  conséquence  directe, 
prochaine^  dune  altération  des  cornes  antérieures  de  la  moelle. 
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Ce  rapport  de  filiation  exisie  toujours  pour  les  affections  arayo- 
trophiques  d'origine  spinale,  et  comme  telles,  nous  avons  étudié  en 
détail:  l'alrophie  musculaire  progressive,  type  (Aran-Ducheone), 
la  paralysie  spinale  infantile,  les  poliomyélites  anlérîeupes  aigu?, 
suhaiguë  et  chronique  de  l'adulte,  la  forme  amyolrophique  de  la 
syringorayéiie. 

Voilà  donc  autant  de  maladies  qui  reconnaissent  pour  subslra- 
tum  anatomo-palhologique  des  altérations  d'un  département  des 
centres  nerveux,  préposé  î\  un  rùle  bien  défini  :  â  l'innervation 
motrice  et  à  Tinoervation  irophique  (spinale)  des  muscles  du 
squelette  et  de  leurs  nerfs. 

Que  faul-it entendre  par  Usions  systématiques  des  centres  ner- 
veux? —  Un  pareil  territoire  anatomique,  qu'il  soit  constitué  par 
dos  éléments  cellulaires  et  leurs  prolongements,  comme  c'est  le 
cas  pour  la  substance  grise  de  la  moelle,  ou  par  des  fibres  ner- 
veuses, comme  cela  a  lieu  pour  les  faisceaux  qui  composent  la 
substance  blanche,  un  pareil  département,  dîs-je,  s'appelle  un 
st/sté/ne.  On  donne  également  ce  nom  à  des  faisceaux  de  substance 
blanche,  constitués  par  des  fibres  dont  le  développement,  pondant 
la  vie  embryonnaire,  est  synchrone,  et  vous  devez  savoir  que  les 
difi'érenles  parties  constituantes  des  centres  nerveux  ne  se  dévelop- 
pent pas  simultanément;  pour  la  substance  blanche,  notamment, 
certains  faisceaux  se  développent  avant  d'autres.  11  est  à  présumer 
que  chacun  de  ces  faisceaux  qui  se  développe  individuellï-ment  et 
indépendamment  des  autres  a  des  allribulions  fonctionnelles  spé- 
ciales. Mais,  sur  ce  chapitre,  nos  connaissances  sont  encore  très 
incomplètes.  Quoi  qu'il  en  soit,  on  est  convenu  d'appeler  systéma- 
tiques, les  affections  des  centres  nerveux  qui  sont  en  rapport  avec 
des  altérations  d'un  de  ces  systèmes  anatomiques  définis  comme  je 
viens  de  vous  le  faire.  Ainsi,  les  maladies  que  je  vous  énumérais 
à  l'instant  —  l'alrophie  musculaire  progressive  (type  Aran- 
Duchenne),  la  paralysie  infantile,  la  paralysie  générale  spinale 
aiguë  de  l'adulte,  la  paralysie  générale  spinale  subaîgué  —  soDt 
des  maladies  systématiques  de  la  moelle  ;  en  effet,  ces  maladies 
sont  en  rapport  avec  des  lésions  qui  intéressent  un  système  dont 
les  fonctions  sont  bien  définies,  les  cellules  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures  do  la  moelle. 

Lésions  st/stématiqiies  combinéi-s.  —  Dans  certaines  affections, 
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les  altéralîons  frappent  conjointemenldeuxou  plusieurs  syslèmes; 
on  les  a  appelées  des  uffection^  si/s(émaliquen  combinées. 

La  sclérose  latérale  amyotrophique  appartient  à  la  classe  des 
affections  systématiques  combinées.  —  La  sclérose  latérale  amyo- 
trophique, dont  je  vais  vous  exposer  l'iiistoire,  rentre  précisé- 
ment dans  celle  classe.  Elle  est  en  rapport  avec  des  altérations 
qui  frappent  deux  syslèmes  bien  distincts  :  les  cellules  ganglion- 
naires dos  cornes  antérieures  de  la  moelle,  et  un  faisceau  de 
libres  blanches,  connu  sous  le  nom  de  faisceau  pyramidal,  dont 
je  vais  vous  dire  à  l'instant  les  fondions,  et  qui  est  envahi  par 
le  genre  d'altérations  connu  sous  le  nom  de  sclérose. 

L'élude  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  se  place  natu- 
rellement entre  celle  des  amyotrophies  spinales  et  celle  des  sclé- 
roses systématiques.  — Vous  comprendrez,  d'après  cela,  qu'il  était 
logique  d'entreprendre  l'étude  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique à  la  suite  des  atrophies  musculaires  d'origine  spinale,  et 
comme  poinl  de  départ  des  scléroses  syslémaliqucs.  Dans  mon 
esprit,  le  présent  chapitre  devait  servir  de  Irait  d'union  entre  les 
deux  groupes  d'élals  morbides  que  je  me  proposais  d'étudier 
dans  ces  leçons  :  les  atrophies  musculaires  et  les  scléroses  systé- 
matiques. Faute  de  temps,  il  ne  me  sera  pas  possible  de  réaliser 
ce  programme  en  son  entier  ;  mais  j'espère  pouvoir  le  faire  dans 
un  avenir  plus  ou  moins  rapproché,  et  j'espère  aussi  retrouver 
une  pjirtie  des  auditeurs  qui  oui  suivi  ces  leçons  avec  tant  de 
persévérance. 

Systèmes  anaiomiques  lésés  dans  les  cas  de  sclérose  latérale 
amyotrophique, 

a).  Substance  grise  des  cornes  antérieures.  —  Au  sujel  de  la 
lésion  de  ce  premier  système  anatomique,  je  n'ai  qu'un  mot  h. 
vous  dire  :  celte  lésion  est  en  tous  points  comparable  à  celle 
qu'on  rencontre  dans  les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive 
d'origine  spinale  ;  elle  intéresse  les  centres  qui  président  â  l'in- 
nervation trophique  des  nerfs  et  des  muscles. 

b).  Faisceau  pyramidal.  —  Rappelez- vous,  messieurs,  qu'en 
étudiant  les  atrophies  musculaires  d'origine  cérébrale  qui  pa- 
raissent se  développer  soua  l'inilucnce  directe  ou  indirecte  de 
lésons  en  foyer  du  cerveau,  j'ai  été  amené  à  vous  parler  des 
dégénérescences  secondaires  de  ce  faisceau  pyramidal.  Je  vous 
disais  qu'il  existe  un  iaisceau  blanc  de  fibres  nerveuses,  qui 
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va  directement"  à  la. zone  motrice'  de  l'écorce  grise'  des  cir- 
convolutions à  la  moelle  (cordon  latéral),-  saiisice' raccorder  en 
route  avec  les  Ilots  de  substance  grise  (ganglions  centraux)' qui 
se  trouvent  placés  sur  son-trajet/ C'est  le  faisceau  pyramidial, 
dont  je  vais  vous  décrire;  les  rapports  anâtomiques  d'une  façon 
précise  ;  vous  verrez  tout  à  l'heure  que"  ces  détails  anâtomiques 
sont  indispensables  à  l'intelligence  de  notre  sujet.  < 


-'  A,  couche  optique.  —  B,  Noyia  Icnllculiîre  ducorpii' 


Origine  du  faisceau  pyramidal.  —  Les  fibre?  qui  composent 
ce  faisceau  pyramidal  partent  de  grosses  cellules  ganglionnaires 
appelées  cellules  géantes  on  gigantesques,  que  l'on  trouve  dissé- 
minées dans  une  des  couches  de  la  substance  grise  qui  constitue 
la  zone  motrice  des  circonvolutions  rérébrales, 
■  Trajet  du  faisceau  ■  pyramidal.  —  Parties  de  ces  cellules 
gigantesques,  les  fibres  en  question  traversent  le  centre  ovale, 
puis  cettft  partie  si  importante  de  Ibémisphère,  qu'on  appelle 
capsule  inlerne.  Réunies  en  un  faisceau  serré,  elles  pénètrent 
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'a  portion  inférieure  (élage  inférieur)  du  pédoncule  cérébral, 
Iraverspnt  la  moitié  correspondanle  de  la  protubérance  et  du 
bulbe,  oïl  plies  subissent  l'entre -croisement  pour  passer  dans  la 
moitié  opposée  de  la  moelle  épinière. 

Entre-cyoisfment  des  fibres  pyramidales.  —  Cet  entre-croise- 
ment peut  ôtre  complet,  mais  ne  l'est  pas  toujours.  Dans  le  pre- 
mier cas,  toutes  les  fibres  parties  de  l'un  des  hémisphères 
passent  dans  le  cordon  latéral  de  la  moitié  opposée  de  la  moelle, 
et  dans  la  partie  la  plus  reculée  de  ce  cordon.  J'ajoute  que 
l'épaisseur  de  ce  faisceau,  qui  est  en  rapport  avec  le  nombre  des 
fibres  qui  le  composent,  va  en  diminuantde  haut  en  bas,  à  partir 
du  renflement  cervical.  Je  vous  prie  de  bien  retenir  ce  détail. 

Quand  l'entre-croisoraenl  des  fibres  qui  composent  le  faisceau 
pyramidal  est  incomplet,  les  choses  se  passent  de  la  façon  sui- 
vante :  les  fibres  qui  s'eotre-croisenl  suivent  le  trajet  que  je  viens 
de  vous  dire,  les  autres  poursuivent  leur  marche  descendante  ù. 
travers  le  cordon  antérieur  de  la  moelle.  Le  faisceau  pyramidal 
s'est  donc  dédoublé  en  un  kaisceau  croisé  (pyramidal  latéral)  et 
en  un  faisceau  iniiEnT  (pyramidal  antérieur). 

Quelquefois,  mais  cela  est  rare,  l'entre-croisement  des  fibres 
pyramidales  fait  complètement  défaut  ;  toutes  ces  fibres  se  réu- 
nissent dans  la  moelle  en  un  faisceau  pyramidal  direct,  qui  che- 
mine dans  le  cordon  latéral  du  môme  côté. 

Terminaison  drs  fibres  pyramidales.  —  J'ajoute  qu'on  n'est 
pas  encore  bien  fixé  sur  le  mode  de  terminaison  de  ces  fibres 
k  leur  extrémité  périphérique.  Au  dire  des  uns,  les  fibres  du 
faisceau  pyramidal  se  continuent  directement  avec  les  racines 
motrices  antérieures  de  la  moelle  et  poursuivent  leur  trajet 
jusque  dans  les  muscles.  Elles  établiraient  donc  une  communi- 
cation directe  entre  les  centres  moteurs  de  l'écorce  grise  et  les 
muscles  soumis  à  l'innuence  de  la  volonté. 

Suivant  d'autres  auteurs,  et  c'est  l'opinion  qui  tend  h  prévaloir, 
ces  fibres,  parvenues  dans  la  moelle,  se  mettent  en  communîca- 
Uon  avec  les  cellules  ganglionnaires,  motrices  et  Irophiques,  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle.  Ces  cellules  seraient  donc  pla- 
cées, comme  des  sortes  de  portes  de  relai,  sur  le  trajet  des 
conducteurs  qui  relient  les  centres  moteurs  de  l'écorce  grise  aux 
muscles  de  la  périphérie. 

Dégénérescence  secondaire  du  faisceau  pyramidal.  —  Quoi  qu'il 
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en  soit,  quand  une  lésion  dôsorganise  soit  les  cellules  ganglion- 
naires de  l'écorce  grise  d'ofi 'partent  ces  nbpcs  pyramidales,  soil 
CCS  Gbres  elles-raônies  en  un  point  quelconque  de  leur  trajet, 
il  arrivera  ce  que  vous  venez  de  voir  se  produire  lorsqu'une 
fibre  nerveuse  est  séparée  de  ses  centres  Irophiques  :  les  fibres 
dégénéreront  sur  toute  l'étendue,  de  leur  trajet  située  en  aval  de 
la  lésion,  dégénérescence  descendante,  qui  sera  dite  secondmrf. 
parce  qu'elle  succède  à  une  lésion  primitive  telle  qu'un  foyer 
d'héraorrhagie,  une  tumeur. 

Dégénérescence  primitive  du  faisceau  p}/rainidat.  On  la  ren- 
contre dans  les  cas  de  tabès  spasmodique.  —  Mais  cette  dégéné^ 
rescence  peut  être  primitive;  elle  peut  ôtre  l'expression  d'un 
travail  pathologique  qui  atteint  d'emblée  les  éléments  consti- 
tuants du  faisceau  pyramidal.  C'est  ce  qu'on  trouve  réalisé 
dans  un  certain  nombre  de  cas  d'une  affection  du  système  ner- 
veux qui  est  connue  sous  les  noms  de  paralysie  spinale  spas- 
moditjue,  de  tabès  spasmodique.  Je  dis  que  dans  un  certain 
nombre  des  cas  connus,  pas  dans  tous,  cette  affection  était  l'ex- 
pression d'une  sclérose  primitive  des  cordons  latéraux,  ou  plutôt, 
pour  ra'cxprimer  avec  exactitude,  d'une  sclérose  primitive  du 
faisceau  pyramidal.  Le  tableau,  dans  ces  cas,  comprend,  comme 
traits  essentiels,  les  sj-mplômes  dont  il  a  déjà  été  question  k  propos 
de  la  dégénérescence  secondaire  du  faisceau  pyramidal  (voir 
p.  407)  consécutives  &  une  lésion  en  foyer  du  cerveau,  c'est- 
à-dire  de  la  contracture,  de  la  parésie  motrice  pouvant  aller 
jusqu'à  la  paralysie  complète,  de  \'exagératian  des  réflexes  tendi- 
netix. 

Relations  de  la  sclérose  latérale  ami/otrophiqiie  avec  l'atrophie 
musculaire  progressive  (type  Aran-Duchenne).  —  Je  reviens  i 
la  sclérose  latérale  amyotropliique.  Je  vous  disais  à  l'instant  que 
cette  affection  rentre  dans  la  classe  des  maladies  systématiques 
combinées  des  centres  nerveux,  des  maladies  dont  le  siibslratum 
anatomo-pathologique  intéresse  conjointement  deux  ou  plusieurs 
systèmes  fonctionnels.  Je  vous  ai  dit  que,  dans  la  sclérose  latérale 
amyotrophique,  les  systèmes  fonctionnels  lésés  sont,  d'une  part, 
les  cellules  ganglionnaires  (centres  tropliiques)  des  cornes  anlé- 
ricures  de  la  moelle,  d'autre  part  le  faisceau  pyramidal.  Vous 
devinez  déjà,  d'après  cela,  que  la  symptomatologie  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  réiilisera  l'association  de  l'atrophie  muscu- 
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laire  aux  manirestatioas  de  la  dég-énércscence  du  faisceau  pyra- 
midal, contractures,  parésie,  exagération  des  réflexes. 

Laissez-moi  vous  rappeler  mainteuant  que  dans  les  cas  d'atro- 
phie musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne,  la  lésion 
spinale  est  rarement  limitée  d'une  façon  rigoureuseàlasubstance 
grise  des  cornes  antérieures,  que  presque  toujours  elle  empiète 
sur  la  substance  blanrhe  avoisinante,  notamment  sur  la  substance 
blanche  des  cordons  latéraux;  seulement, celle  participation  de  la 
substance  blanche  h.  la  lésion  de  la  substance  grise  n'est  pas  assez 
prononcée  pour  se  traduire  par  des  symptômes  appréciables.  Cela 
étant,  vous  comprendrez  comment  quelques  pathologistes  en  sont 
venus  à  admettre  des  relations  très  étroites  entre  la  sclérose  laté- 
rale amyotrophique  et  l'atrophie  musculaire  progressive  d'ori- 
gine spinale.  A  en  croire  certains  auteurs,  et  cette  théorie  compte 
comme  principal  défenseur  Leyden,  en  Allemagne,  il  n'y  aurait 
pas,  entre  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et  lalrophie  mus- 
culaire progressive  d'origine  spinale,  la  distance  qui  sépare  deux 
entités  morbides.  Il  s'agirait,  clans  les  deux  cas,  du  même  proces- 
sus, saut  que,  dans  l'atrophie  musculaire  progressive  d'origine 
spinale,  la  lésion  du  faisceau  pyramidal  serait  en  quelque  sorte 
nidimentaire,  tandis  qu'elle  est  très  prononcée  dans  les  cas  de 
sclérose  latérale  amyotrophique. 

Relations  de  la  sclérose  latérale  amijolrophique  avec  la  para- 
lysie Inbio-glQssQ-larijHffée.  —  Ce  que  je  viens  de  vous  dire  do 
l'étendue  des  lésions  centrales,  dans  les  cas  d'atroplue  musculaire 
progressive  (type  Aran-Duchenne),  s'applique  encore  davantage 
b  la  paralysie  labio-glosso-laryngée .  Ainsi  que  je  vous  le  montre- 
rai prochaine  ment,  il  est  tout  h.  fait  exceptionnel  que  dans  la  pa- 
ralysie labio-glosso-laryngée,  les  lésions  bulbaires  soient  nette- 
ment circonscrites  aux  Ilots  de  substance  grise  (noyaux  moteurs)  ; 
presque  toujours  la  substance  blanche  participe  à  ces  lésions.  U 
s'agit  donc  alors  d'une  combinaison  de  lésions  systématiques,  en 
tout  comparable  à  celles  qu'on  trouve  réalisées  dans  la  sclérose 
latérale  amyotrophique.  Rien  d'étonnant  dès  lors  que  les  symp- 
tômes de  cette  dernière  s'associent  souvent  à  ceux  de  la  paraly- 
sie labio-glosso-laryngée.  Cette  même  association  s'observe  entre 
l'atrophie  musculaire  progressive,  type  Aran-Duchenne,  et  la 
paralysie  labio-glosso-laryngée.  Or.  une  question  très  contro- 
versée est  relative  aux  rapports  de  ces  trois  affections,  sclérose 
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latérale  amyolrophique,  paralysie  labîo-glosso-larjngée ,  et  atrophie 
musculaire  progressive  d'origine  spinale  {type  Aran-Duchenne)  ; 
j'y  reviendrai  prochaînenient. 

Mainti^nant  que  vous  files  fixés  sur  les  questions  de  nosologie 
que  soulève  l'étude  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique.je  vais 
vous  exposer  avec  quelques  détails  rtùâloirc  de  celle  affection, 

HisToniQUE.  —  La  découverte  de  la  sclérose  latérale  ainyolro- 
phiquc,  en  tant  que  syndrome  clinique  équivalent  à  une  cntJLé 
morbide,  est  une  conquête  française.  C'est  à  Charcot  que  nous 
devons  d'avoir  appris  à  connaître  l'individualilé  el  la  valeur 
nosologique  de  ce  syndrome,  ainsi  que  ces  rapports  avec  les 
lésions  spinales  que  vous  connaissez  maintenanl. 

Comme  il  arrive  toujours  en  pareil  cas,  avant  que  Charcol  eût 
donné  la  première  description  magistrale  de  la  maladie  en  ques- 
tion, on  avait  publié  des  faits  qui  furent  reconnus  plus  tard  pour 
so  rattacher  à  la  sclérose  latérale  amyotropliique  ;  mais  on  avait 
méconnu  leur  véritable  signification,  on  tes  avait  publiés  sous 
l'étiquette  d'un  fau\  diagnostic.  Comme  le  temps  presse,  je  m'abs- 
tiendrai d'entrer  à  cet  égard  dans  de  longs  détails  bibliographiques 
Vous  trouverez  dans  les  leçons  de  Charcol  (3'  éd.,  t.  II,  p.  329) 
l'indicalion  de  ces  faits,  qui  appartiennent  à  la  période  préhis- 
torique de  l'élude  de  la  sclérose  latérale  amyotropliique.  Vous 
trouverez  d'autre  part,  dans  la  Ibèao  d'un  de  mes  excellents 
élèves,  le  D'  Floranl,  l'indication  des  principaux  travaux  parus 
depuis  lors,  el  qui  se  rapportent  â  l'élude  de  la  sclérose  latérale 
iimyolrophique.  Je  veux  seulement  vous  signaler  deux  pointa  qui 
offrent  un  inlérèl  spécial  :  l'un,  dont  je  vous  ai  déjà  parlé,  est  re- 
latif à  la  délimitation  nosologique  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique.  Il  s'agit  de  savoir  si  la  sclérose  latérale  amyotropbique 
ne  doit  comprendre  que  les  faits  qui  se  rapportent  à  la  description 
de  cette  maladie,  donnée  par  Charcol,  ne  doit  comprendre  que 
les  faits  où  les  accidents  bulbaires  se  montrent  en  seconde  date, 
ou  si  elle  embrasse  également  les  faits  où  les  syraplt.'imes  de  la 
paralysie  glosso-labio-laryngée  ouvrent  le  cortège  des  manifesta- 
tions morbides.  Ce  point  n'est  pas  encore  résolu. 

L'autre  poiut  est  relatif  à  l'étendue  en  hauleur  do  l'alléralion 
du  faisceau  pyramidal.  Dans  une  première  phase  de  l'histoire  de 
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celte  maladie,  on  avait  cru,  et  c'était  Topinion  de  Charcot,  que  la 
dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  ne  remontait  pas,  en  hau- 
teur, au  delà  des  pédoncules,  que  jamais  elle  ne  s'étendait  jusque 
dans  la  capsule  interne.  Puis  il  a  été  reconnu,  par  Charcot  no- 
tamment, que  cette  opinion  est  inexacte,  que  la  dégénérescence 
peut  occuper  toute  F  étendue  du  faisceau  pyramidal,  depuis  la  zone 
motrice  des  circonvolutions  jusqu'à  la  portion  inférieure  de  la 
moelle.  Dès  lors  s'est  posée  la  question  de  savoir  si  cette  dégéné- 
rescence du  faisceau  pyramidal  n'est  pas  toujours  descendante 
et  consécutive  aune  lésion  primitive  des  cellules  ganglionnaires 
de  la  zone  motrice  de  Técorce?  Encore  une  question  qu'il  appar- 
tient à  l'avenir  de  résoudre.  Je  passe  maintenant  à  la  symptoma- 
lologie  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique. 
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SCLÉROSE  LATÉRALE  AMTOTROPHIQUE 

{Suite,) 


Symptomatolooie.  —  Tableau  d'ensemble  de  la  maladie.  —  Débul  par  les  membres 
supérieurs.  —  Parésie  motrice.  —  Atrophie  musculaire.  —  Tremblements  fîbril- 
laires.  —  Réaction  de  dégénérescence.  —  Etat  des  réflexes.  —  Déformations 
aux  membres  supérieurs.  —  Contracture. 


Symptomatologie.  —  Je  vous  ai  dit,  dans  ma  précédente  leçon, 
qu'il  y  a  lieu  de  distinguer,  au  point  de  vue  de  révolution  de  la 
sclérose  latérale  amyotrophique,  dea\  formes  bien  distinctes,  à 
savoir  : 

1°  Une  forme  commune,  classique,  que  vous  trouverez  décrite 
de  main  de  maître  dans  les  leçons  de  Charcot,  c'est  celle  dans 
laquelle  les  phénomènes  bulbaires  ne  surviennent  qu'à  la  période 
ultime  de  la  maladie  ; 

2°  Une  autre  forme,  que  j'appellerai  larvée,  parce  qu'à  se? 
débuts  elle  se  masque,  en  quelque  sorte,  sous  les  dehors  de  la 
paralysie  labio-glosso-laryngée.  Je  vais  d'abord  vous  exposer  la 
symptomatologie  de  la  première  forme  ;  voici  le  résumé  très 
précis  qu'en  a  donné  Charcot  : 

Tableau  dcïisejnble  de  la  7naladie.  —  «  1**  Parésie  sans  anes- 
thésic  des  membres  supérieurs,  accompagnée  d'émaciation  rapide 
de  l'ensemble  des  masses  musculaires  et  précédée  quelquefois 
d'engourdissements  et  de  fourmillements.  La  rigidité  spasraodique 
s'empare  à  un  certain  moment  des  muscles  paralysés  et  atrophiés 
et  détermine  des  déformations  permanentes  par  contracture. 

2"*  Les  membres  inférieurs  sont  envahis  à  leur  tour.  11  «  s'y  pro- 
duit, en  premier  lieu,  sans  accompagnement  d'anesthésie,  une 
parésie  qui,  progressant  promptement,  fait  que,  en  peu  de  temps. 
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la  station  et  la  marche  sont  impossibles.  A  ces  symptômes  se  joint 
une  rigidité  spasmodique,  d'abord  intermittente,  puis  permanente 
et  compliquée  parfois  d*épilep$ie  spinale  tonique.  Les  muscles 
des  membres  paralysés  ne  s'atrophient  qu'à  la  longue,  et  jamais 
au  même  degré  que  ceux  des  membres  supérieurs. 

La  vessie  et  le  rectum  ne  sont  point  affectés  ;  il  n'y  a  pas  de 
tendance  à  la  formation  d'eschares. 

c<  S*'  Une  troisième  période  est  constituée  par  l'aggravation  des 
symptômes  précédents  et  par  l'apparition  des  symptômes  bul- 
baires. 

«  Ces  trois  phases,  ajoute  Charcot,  se  succèdent  dans  un  court 
espace  de  temps.  Six  mois,  un  an  après  le  début,  tous  les  symp- 
tômes se  sont  accumulés  et  plus  ou  moins  fortement  accentués. 
La  mort  arrive  au  bout  de  deux  ou  trois  jours  en  moyenne,  par 
le  fait  des  symptômes  bulbaires.  » 

Début  par  les  membres  supérieurs,  Parésie  motrice,  —  Ainsi 
qu'il  résulte  des  lignes  que  je  viens  de  vous  citer,  c'est  donc  par 
les  membres  supérieurs  que  débutent  les  accidents,  dans  la  forme 
commune  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  et  c'est  dans  un 
affaiblissement  de  la  puissance  motrice  de  ces  membres,  que  con- 
sistent les  premiers  troubles. 

Cette  parésie  motrice  se  développe  souvent  sans  prodromes  ; 
quelquefois  elle  est  précédée  de  fourmillements  et  d'engourdis- 
sement. 

Atrophie  musculaire,  —  Tôt  ou  tard  les  membres  parésics 
sont  envahis  par  l'atrophie  musculaire.  L'atrophie  atteint  d'em- 
blée des  groupes  entiers  de  muscles;  c'est,  en  un  mot,  une  atro- 
phie en  masse,  conmie  dans  les  cas  de  poliomyélites.  A  cet  égard, 
la  sclérose  latérale  amyotrophique  diffère  foncièrement  de  l'atro- 
phie musculaire  progressive,  qui  attaque  les  muscles  un  à  un,  et 
met  un  temps  relativement  considérable  à  envahir  tout  un  membre. 

A  une  période  tardive,  l'atrophie  gagne  les  petits  muscles  de 
la  main,  localisation  qu'elle  réalise  le  plus  souvent  au  début  de 
la  forme  spinale  de  l'atrophie  musculaire  progressive. 

Il  peut  arriver  cependant  que  l'atrophie  musculaire  suive  une 
autre  marche.  Ainsi,  dans  un  cas  de  sclérose  latérale  amyotro- 
phique publié  récemment  par  StrUmpell,  l'atrophie  musculaire  a 
débuté  au  membre  supérieur,  par  les  petits  muscles  de  la  main  et 
d'un  seul  côté  ;  puis  elle  a  envahi  successivement  d'autres  muscles 
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du  membre  supérieur,  principalemcnl  ct-iix  qui  sont  frappés  de 
préférence  dans  les  cas  d'atropliîe  musculaire  progressive  du 
type  Aran-Ducbeime,  De  plus,  à  la  période  d'état  de  la  maladie, 
les  membres  supérieurs  réalisaient  la  déformation  dite  de  main 
en  griffe.  A  pari  cela,  ce  cas  réalisait  la  description  donnée  par 
Charcot  de  la  sclérose  latérale  amyolropliique.  C'est  donc  û  tort 
qu'on  a  prétendu  que  la  déformation  de  la  main  en  griffe  ne 
s'observe  pas  dans  cette  forme  d'arayotrophie. 

Tremàlemenls  fibriUaires.  —  Par  contre,  un  caractère  commun 
à  ces  deux  affections  ;  sclérose  latérale  amyotropMque  et  atrophie 
musculaire  d'origine  spinale,  réside  dans  l'apparition  de  trem- 
blements fibrillaires  dans  les  muscles  qui  vont  être  envahis  par 
l'atrophie. 

Réaction  de  dégénérescence.  —  Un  autre  caractère  commuit 
aux  deux  affections  réside  dans  la  constatation  des  signes  de  la 
réaction  de  dégénérescence,  il  l'exploration  électrique  des  muscles 
atteints . 

Elat  des  réflexes.  —  Mais,  tandis  que,  dans  l'atrophie  muscu- 
laire progressive,  les  réflexes,  et  notamment  les  réflexes  tendi- 
neux, sont  souveul  abolis  ou  affaiblis,  tout  au  plus  conservés,  on 
0  constaté,  dans  bon  nombre  de  cas  de  sclérose  latérale  amyotro- 
phique,  une  exagération  de  ces  m/lmes  réflexes.  Il  semble,  d'après 
les  observations  faites  dans  ces  derniers  temps,  que  ce  soit  là  ua 
signe  précoce  de  la  maladie,  et  vous  ne  devez  jamais  négliger 
sa  recherche,  lorsque  vous  vous  trouvez  en  présence  d'un  malade 
que  vous  soupçonnez  d'être  atteint  de  la  sclérose  latérale  amyo- 
trophique.  Charcot,  et  plus  récemment  Slrumpell,  ont  insisté  sur 
la  grande  valeur  diagnostique  de  l'exagération  des  réflexes  tendi- 
neux, au  début  de  la  sclérose  latérale  amyolrophique. 

A  une  phase  avancée  de  la  maladie,  les  progrès  de  Tatrophie 
musculaire  peuvent  faire  disparaître  non  seulement  l'exagération 
des  réflexes  tendineux,  mais  ces  réflexes  eux-mêmes.  Les  réflexes 
tendineux  consistent  essentiellement  dans  des  contractions  mus- 
culaires, et  lorsque  la  substance  contractile  d'un  muscle  a  dis- 
paru, celui-ci,  cela  va  de  soi,  ne  pi>ut  plus  se  contracter. 

Couime  modalité  curieuse  de  cette  exagération  des  réflexes  ten- 
dineux, ji!  vous  signalerai  h  réftfxe  du  menton  ou  réflexe  massé- 
térin,  signalé  par  Charcot  en  1885  {Archives  de  yetirologie,  1883, 
p.  24)  chez  un  de  ses  malades,  dans  les  termes  suivants  :  ■<  Quand 
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on  percute  avec  le  marteau  de  Skoda  le  maxillaire  inférieur  au 
voisinage  de  l'insertion  du  masséter,  on  détermine  très  nettement 
la  contraction  de  ce  muscle  et  avec  plus  d'intensité  qu'à  l'état 
normal.  »  Un  auteur  anglais,  Beefor,  a  signalé  une  autre  modalité 
du  phénomène  de  la  mâchoire,  dans  un  cas  de  sclérose  latérale 
amyotrophique  :  lorsqu'on  abaissait  le  maxillaire  inférieur  en 
pressant  avec  les  doigts  sur  la  mâchoire,  celle-ci  était  agitée  de 
mouvements  convulsifs  rythmiques,  qui  persistaient  aussi  long- 
temps que  les  muscles  masticateurs  étaient  maintenus  dans  cet 
état  de  tiraillement.  M.  de  Watteville,  de  Londres,  a  retrouvé 
cette  variété  du  phénomène  de  la  mâchoire,  d'abord  dans  un  cas 
de  convulsions  hystériques  des  membres,  puis  dans  un  cas  de 
lésion  organique  de  l'encéphale,  ayant  vraisemblablement  pour 
siège  la  région  du  pont  de  Varole  ou  du  bulbe.  Le  même  auteur 
a  pu  se  convaincre  que  l'on  peut  provoquer  chez  la  plupart  des 
personnes  bien  portantes,  \m  phénoinène  de  la  iivtchoire,  compa- 
rable au  phénomène  du  genou. 

Pour  cela,  il  faut,  à  l'aide  d'un  coupe-papier  ou  à  laide  d'un 
instrument  plat  de  même  forme,  exercer  une  pression  sur  le 
maxillaire  inférieur,  et  percuter  le  coupe-papier  aussi  près  que 
possible  des  dents.  On  voit  alors  se  produire  une  brusque  contrac- 
tion des  muscles  masticateurs,  qui  dans  certains  états  patholo- 
giques peut  se  répéter  un  certain  nombre  de  fois  sous  la  forme 
d'un  véritable  accès  de  convulsions  cloniques . 

Déformations  aux  membres  supérieurs.  —  Contracture.  —  A 
une  période  avancée,  les  membres  supérieurs  subissent  des  défor- 
mations qui  peuvent  reconnaître  deux  ordres  de  causes.  Ces  deux 
ordres  de  causes,  vous  vous  les  rappelez  peut-être,  je  vous  les 
avais  déjà  analysés  et  indiqués  en  vous  exposant  la  séméiologie 
générale  des  atrophies  musculaires.  Je  vous  disais  que  tantôt  les 
membres  atrophiés  se  déforment,  par  suite  de  la  prédominance 
d'action  des  muscles  dont  la  nutrition  et  la  contractilité  restent 
indemnes.  C'est  ce  genre  de  déformation  qu'on  a  qualifié  du 
nom  de  paralytique.  D'autres  fois,  la  déformation  résulte  d'un 
état  de  contracture  des  fibres  musculaires  menacées  d'atrophie 
mais  non  encore  atrophiées,  menacées  d'atrophie  par  suite  d'une 
prolifération  du  tissu  conjonctif  interstitiel.  Ce  tissu  conjonctif 
interstitiel,  en  proliférant,  finira  par  étouffer  les  fibres  muscu- 
laires, d'où  l'atrophie.  Mais  ce  tissu  conjonctif  en  voie  de  proli- 
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féralion,  avant  d'étouffer  les  fibres  contriiclilcs  qu'il  enserre  dans 
ECS  mailles,  les  irritera,  et  c'est  l'irrilalion  persistante  des 
fibres  musculaires  menacées  d'atrophie,  qui  peut  donner  nais- 
sance à  cet  état  de  contraction  pcnnancnle  qu'on  appelle  la  con- 
tracture. Or,  ce  que  la  sclérose  du  tissu  întcrslilJel  fait,  dans  le 
muscle  par  rapport  au\  ûbrcs  musculaires,  elle  le  fait  dans  les 
faisceaux  blancs  de  la  moelle,  par  rapport  au\  fibres  nerveuses; 
la  gangue  conjonctive,  comme  on  dit  couramment,  irrite  les 
fibres  nerveuses  avant  de  les  étouffer,  de  les  alropliicr.  Lorsque, 


Fig.  Vi. 

comme  c'est  le  cas  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  celte 
irritation  atteint  les  fibres  motrices  du  faisceau  pyramidal,  clic 
produit  ci  distance  celle  contraction  persistante  des  fibres  mus- 
culaires, qu'on  appelle  la  contracture.  C'est  à  ce  genre  de  con- 
tracture que  sont  attribuables  la  plupart  des  déformations  qu'on 
observe  dans  les  cas  de  sclérose  latérale  arayolrophique.  Aux 
membres  supérieurs,  ces  déformations  se  révèlent  habituellement 
par  une  attitude  qui  a  été  bien  décrite  par  Charcot  dans  les  termes 
qui  suivent  : 

<>  Le  bras  est  appliqué  le  long  du  corps  el  les  muscles  de 
l'épaule  résistent  quand  on  veut  l'en  éloigner, 

n  L'avanl-bras  est  demi-fléchi  et,  de  plus,  dans  la  pronation; 
il  n'est  pas  possible  de  l'amener  dans  !a  supination  sans  employer 
une  grande  force  et  sans  provoquer  de  la  douleur. 

"  Il  en  est  de  même  du  poignet  qui,  lui  aussi,  est  souTenl 
dcmi-flèchi,  tandis  que  les  doigts  sont  recroquevillés  vers  h 
paume  de  la  main  (fig.  43). 

«  Ces  attitudes  forcées,  les  douleurs  produites  lorsqu'on  essai* 
de  les  modifier,  sutîiraicnt  déjà  en  quelque  sorte,  jointes  à  l'éma* 
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cîation  presque  générale  et  uniforme  des  membres  survenue  en 
quelques  mois,  pour  faire  reconnaître  qu'il  ne  s'agit  pas,  en 
pareille  circonstance,  de  Tatrophie  musculaire  spinale  primi- 
tive. » 

Bien  entendu  qu'à  la  longue,  au  fur  et  à  mesure  des  progrès 
de  l'atrophie,  la  contracture  tend  à  disparaître. 

A  une  période  tardive,  l'atrophie  a  gagné  les  petits  muscles  de 
la  main,  localisation  qu'elle  réalise  le  plus  souvent  au  début  de 
la  forme  spinale  de  l'atrophie  musculaire  progressive.  Rarement 
d'ailleurs  vous  trouverez,  dans  les  cas  de  scléiose  latérale 
amyotrophique,  cette  déformation  de  la  main  en  griffe,  que  je 
vous  ai  décrite  quand  nous  avons  étudié  le  type  Aran-Duchenne. 

Tremblement  à  roccasion  des  mouvements  volontaires.  — 
Enfin,  autre  symptôme  de  grande  valeur,  qu'on  retrouve  dans 
le  tabès  spasmodique,  lorsque  les  malades  exécutent  le  peu 
de  mouvements  dont  leurs  membres  supérieurs  sont  encore 
capables,  ceux-ci  sont  agités  par  une  trémulation  comparable 
au  tremblement  de  la  sclérose  en  plaques  :  les  bras,  les  avant- 
bras  et  les  mains,  au  lieu  d'atteindre  le  but  voulu  d'une  seule 
traite,  exécutent  une  série  d'oscillations  rythmiques  dont  l'ampleur 
va  en  augmentant.  Dans  ma  thèse  de  doctorat,  je  me  suis  attaché 
à  démontrer  que  cette  trémulation  est  en  rapport  direct  avec 
l'altération  du  cordon  latéral  (faisceau  pyramidal)  ;  c'est  d'ailleurs 
l'opinion  que  professe  mon  maître,  le  professeur  Charcot. 

Voilà  pour  ce  qui  se  passe  du  côté  des  membres  supérieurs  ; 
l'émaciation  du  côté  de  ces  membres  peut  atteindre  un  degré 
extrême,  et  cela  en  l'espace  de  quatre,  cinq,  six  mois,  avant  que 
la  maladie  ne  gagne  les  membres  inférieurs.  C'est  dire  que,  dans 
la  sclérose  latérale  amyotrophique,  le  trouble  de  la  motilité  et  la 
parésie  motrice  se  présentent  en  général  sous  les  dehors  de 
la  paraplégie  cervicale. 

Envahissement  des  membres  inférieurs,  —  Parésie  et  atrophie, 
—  Puis ,  quand  les  membres  inférieurs  sont  envahis ,  presque 
toujours,  et  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  aux  membres  supé- 
rieurs, c'est  la  parésie  motrice  qui  ouvre  la  scène;  Tatrophie 
musculaire,  en  thèse  générale,  ne  vient  qu'en  seconde  date,  et 
quelquefois  le  malade  a  le  temps  de  mourir  avant  qu'apparaisse 
l'émaciation  aax  membres  inférieurs.  Cet  ordre  de  succession, 
auquel  Charcot  attribue  une  grande  importance,  n'est  pas  cons- 
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tant,  des  faits  récents  le  démontrent.  Ce  qui  est  constant,  c'est 
l'association  relativement  précoce  de  la  contracture  à  la  parésio 
motrice. 

Contraclwe.  —  Troubles  de  la  marche.  —  Tout  d'abord  cette 
contracture  est  intermittente.  Elle  se  manifestera,  par  exemple, 
sous  forme  de  crampes  dans  les  mollets  ;  d'autres  fois  ce  sera 
l'impossibilité  momentanée  où  se  trouve  le  malade  de  modiCer 
l'attitude  imprimée  à  ses  membres  inférieurs  par  la  contraction 
subite  de  certains  muscles.  Puis,  la  contracture  sVxagérant, 
comme  fréquence  et  comme  intensité,  contribue  avec  la  parésie 
motrice  à  rendre  impossibles  la  marcUe  et  la  station  debout. 
Lorsque  le  malade,  soutenu  par  des  béquilles  ou  par  des  aides, 
essaye  de  se  tenir  debout,  les  pieds  prennent  l'allilude  duvarus- 
équîn,  en  même  temps  que  les  jambes  et  les  muscles  sont  agités 
par  des  trémulations  rythmiques.  S'il  essaye  de  marcher,  il  peut 
à  peine  avancer  de  quelques  pas,  lentement  et  au  prix  de  grands 
efforts,  par  suite  de  la  contraction  excessive  et  prolongée  aussi 
bien  des  fléchisseurs  que  des  extenseurs:  de  plus,  toutes  ces 
tentatives  exagèrent  les  mouvements  de  Irémulatton. 

A  un  moment  donné,  la  contracture  devient  permanente,  inté- 
ressant à  la  fois  les  fléchisseurs  et  les  extenseurs,  et  ceux-ci  dans 
une  mesure  prépondérante.  Le  malade  ne  peut  plus  se  servir  de 
ses  membres  inférieurs,  et  c'est  à  grand'peine  qu'on  réussît  à 
vaincre  la  contracture  en  imprimant  â  ces  membres  des  mouve- 
ments passifs. 

Epilepsie  spinale.  —  £nGn,  il  est  de  règle  qu'on  puisse  pro- 
voquer le  phénomène  connu  sous  le  nom  A'épilepsie  spinale,  et 
qui  consiste  en  ceci,  que  lorsqu'on  redresse  passivement  la  pointe 
du  pied  fixée  dans  l'extension,  tout  le  membre  inférieur  est  agité 
de  mouvements  rythmiques. 

11  va  de  soi  que,  si  l'atrophie  vient  à  envahir  les  membres 
inférieurs,  elle  diminuera  ou  pourra  même  faire  cesser  la  COD- 
Iraotm-e.  D'autre  part,  Charcot  a  fait  remarquer  que  «  dans  cer- 
tains cas  la  rigidité  des  membres  ^supérieurs  ou  inférieurs  est 
peu  prononcée,  tandis  que  dans  d'autres,  au  contraire,  elle  est 
un  phénomène  prédominant  »,  et  que  jusqu'ici,  rien  dans  les 
conditions  anatomo-palhologiques.  ne  lui  avait  permis  d'expliquer 
ces  différences. 
Troubles  bulbaires.  —  Je  n'insisterai  pas  longuement  sur  la 
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description  des  troubles  bulbaires,  qui  peuvent  s'associer  aux 
symptômes  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  ;  ils  ne  sont 
autres  que  ceax  qu  on  observe  dans  les  cas  de  paralysie  labio- 
glosso-laryngée,  maladie  à  laquelle  je  consacrerai  une  de  mes 
prochaines  leçons.  Ce  sont,  en  somme,  des  troubles  de  la  déglu- 
tition, de  la  phonation  et  de^la  parole.  Je  vous  ai  dit  qu*en  géné- 
ral ils  apparaissent  à  une  période  tardive  de  la  sclérose  latérale 
amyotrophique,  mais  que,  parfois,  plus  souvent  qu'on  ne  Ta  cru 
d'abord,  ils  ouvrent  la  marche  aux  accidents  morbides. 

Troubles  psychiques,  —  Pour  en  finir  avec  ce  qui  a  trait  à  la 
symptomatologie  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  je  dois 
vous  mentionner  que,  deux  fois,  à  ma  connaissance,  on  a  signalé 
le  développement  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  dans  le 
cours  d'une  paralysie  générale  (des  aliénés).  Le  premier  cas  a 
été  communiqué  par  Westphall,  à  la  Société  de  psychiatrie  de 
Berlin  (11  mai  1885).  Le  second  cas  est  de  Zacher  et  a  été  publié 
dans  le  Neurologisches  Centralblatt  [i%%&,  n**  23,  p.  551). 

J'attache  à  cette  coïncidence  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique et  de  la  démence  une  certaine  valeur,  que  je  ferai  mieux 
apprécier  lorsque  je  vous  aurai  parlé  de  Tanatomie  pathologique 
de  la  maladie. 

Modalité  de  l'évolution.  —  Je  vous  répète,  Messieurs,  que 
ce  que  j'ai  dit  de  la  succession  des  symptômes  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  s'applique  à  la  forme  commune  ou  clas- 
sique de  cette  maladie.  11  n'est  pas  rare  que  le  siège,  Tordre 
d'apparition  et  l'enchaînement  morbide  des  accidents  soient 
autres. 

Début  par  les  me?nbres  inférieurs,  —  Ainsi  Gharcot  signalait 
déjà  dans  sa  première  description  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique, que,  dans  certains  cas,  la  maladie  débute  parles  membres 
inférieurs,  que  d'autres  fois  elle  se  circonscrit,  dans  ses  commen- 
cements, soit  à  un  membre  supérieur,  soit  à  un  membre  inférieur 
que  parfois  elle  reste  limitée  durant  quelque  temps  à  un  seul  côté 
du  corps,  forme  hémiplégique. 

Début  par  le  bulbe,  —  Gharcot  avait  mentionné  que,  dans 
deux  cas,  il  avait  vu  la  maladie  débuter  par  les  symptômes  bul- 
baires. A  en  juger  par  les  faits  les  plus  récents,  ce  mode  de 
début  est  relativement  fréquent.  Reste  la  question  de  savoir  si  les 
cas,   où  aax  symptômes  d'une  paralysie  bulbaire  viennent  se 
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joindre  ceux  de  la  sclérose  latérale  amyolrophique.  se  rapportent 
k  cette  dernière  maladie.  Je  vous  aï  signalé  la  controverse  qui 
s'est  élevée  à  ce  sujet.  Je  vous  en  reparlerai  plus  longuement  à 
propos  de  ta  physîoloeîe  pathologique  de  la  sclérose  latérale 
amyolrophique. 

Marciir.  Dlrée.  PiioNnsTic.  —  Je  vous  ai  déjà  dit  que  la  sclé- 
lose  latérale  amyolrophique  est  une  maladie  à  évolution  rapide, 
et  qu'on  peut  lui  assigner  une  durée  moyenne  de  deux  ou  Irois 
ans.  Mais  il  y  a  des  exceptions  â  cette  règle;  je  vous  citerai,  entre 
autres,  le  cas  d'un  malade  qui  se  trouvait  autrefois  daus  mon 
service  dlvry,  et  qui  présentait  les  symplilmes  de  la  sclérose  talé- 
raie  amyolrophique  depuis  dix  ans. 

CharcoL  a  vu  dans  la  rapidité  d'évolution  de  la  maladie  uo  Irait 
ilistinclif  qui  sépare  foncièrement  la  sclérose  latérale  amyolro- 
phique de  Vah-ophie  minfciilaire  prot/ressive  spinale  (t)pe  Aran- 
Uuchenne),  car,  vous  vous  le  rappelez  sans  doute,  les  malades 
alleints  de  celle  dernière  affection  peuvent  vivre  huit,  dix  ans  et 
plus.  Je  me  permettrai  toutefois  de  vous  faire  remarquer,  que  ce 
caractère  dislinctif  ne  mesemhlepasavoirnne  valeur  aussi  grande 
qu'on  l'a  prétendu.  A  l'époque  où  Charcot  a  tracé  en  tennes  ma- 
gistraux l'histoire  de  la  sclérose  latérale  amyolrophique.  il  y  a 
de  cela  une  quinzaine  d'années,  la  doctrine  de  la  dualité  de  fa- 
trop/lie  musculaire  progressive  n'existail  encore  qu'en  perme,  et 
la  plupart  des  formes  ou  types  d'atrophies  musculaires  progres- 
sives myopalhiques  étaient  encore  à  décrire. 

Aujourd'hui  que  l'évolution  de  celte  doctrine  en  esl  venue  au 
point  que  je  vous  ai  dit,  aujourd'hui  qu'on  oppose  calégorique- 
menl  les  formes  d'atrophie  myopalhique,  la  plupart  fntniliales, 
développées  sous  l'influence  de  l'hérédité  morhide,  à  l'atrophie 
musculaire  progressive  spinale,  on  assigne  â  celle-ci,  entre  autres 
caractères  spécifiques,  une  rapidité  d'évolution  relativement  grande 
etune  durée  qui  n'embrasse  qu'un  petitnombred'aunées;c'estlâ 
un  point  sur  lequel  j'ai  insisté  en  temps  et  lieu. 

Dans  presque  tous  les  cas,  la  sclérose  latérale  amyolrophique 
suit  une  marche  progressive,  en  rapport  avec  l'ovtenston  des  lé- 
sions. C'est  vous  dire  combien  le  pronostic  de  la  maladie  est 
grave.  Exceptionnellement  on  a  vu  se  produire  des  temps  d'arrftl, 
mva  on  n'est  pas  encore  fixé  sur  la  queatitm  de  savoir  si  ta  ma— 
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ladie  peut  ainsi  s'arrêter  définitivement  dans  sa  marche  progres- 
sive. 

La  survenance  de  symptômes  bulbaires  doit  toujours  faire 
craindre  un  dénouement  fatal  plus  ou  moins  proche. 

Diagnostic.  — La  sclérose  latérale  amyotrophique,  vous  ai-je  dit, 
réalise,  en  quelque  sorte,  l'association  de  deux  syndromes  :  Tatro- 
pbie  musculaire  progressive  (forme  spinale),  et  le  tabès  spasmo- 
dique,  considéré  comme  expression  de  la  sclérose  primitive  des 
cordons  latéraux.  C'est  donc  avec  ces  deux  états  pathologiques 
qu'il  faut  d  abord  établir  le  diagnostic  différentiel. 

Diagnostic  avec  fatrophie  musculaire  progressive,  —  Quand 
une  atrophie  musculaire  progressive  évolue  avec  une  certaine 
acuité,  cette  circonstance  devra  toujours  éveiller  en  vous  le  soupçon 
d'une  sclérose  latérale  amyotrophique.  En  admettant  qu  il  n'existe 
pas  encore  de  phénomènes  de  contracture  assez  accusés  pour 
frapper  votre  attention  à  première  vue,  vous  aurez  à  rechercher 
des  phénomènes  qui  sont  en  quelque  sorte  les  signes  avant- 
coureurs  de  la  contracture  proprement  dite  :  c'est-à-dire  l'exagé- 
ration des  réflexes  tendineux,  la  possibilité  de  provoquer  la  tré- 
pidation épileptoïde  par  le  procédé  que  je  vous  ai  indiqué,  la  pos- 
sibilité de  développer  des  crampes  en  imprimant  des  attitudes 
forcées  aux  segments  de  membres  envahis  par  l'atrophie.  Enfin, 
vous  explorerez  avec  soin  l'état  de  la  force  motrice,  en  vous 
rappelant  bien  que,  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  la 
parésie  se  développe  parallèlement  à  latrophie  musculaire,  et  en 
quelque  sorte  indépendamment  d'elle,  tandis  que,  dans  l'atrophie 
musculaire  progressive,  la  paralysie  est  toujours  proportionnée 
à  la  fonte  du  tissu  musculaire. 

Une  fois  que  la  contracture  est  bien  développée,  une  fois  qu'elle 
se  révèle  par  les  déformations  et  les  attitudes  anormales  que  je 
vous  ai  signalées,  la  confusion  n'est  plus  possible  entre  l'atrophie 
musculaire  progressive  (type  Aran-Duchenne)  et  la  sclérose  laté- 
rale amyotrophique. 

La  figure  ci-dessus  (fig.  43,  page  433)  que  je  place  sous  vos  yeux 
en  même  temps  que  j'évoque  dans  votre  souvenir  la  déformation 
de  la  main  en  griffe,  qu'on  rencontre  presque  toujours  à  certaines 
périodes  de  la  maladie  d' Aran-Duchenne,  et  tout  à  fait  exception- 
nellement dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  montre  claire- 
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rement  quel  aspect  résulte  de  la  contracture,  dans  les  cas  de 
sclérose  latérale  arayolrophique. 

Toutefois  Tobservation  de  Strumpell,  dont  je  vous  ai  parlé  il  y 
a  un  instant,  prouve  que  la  déformation  du  membre  supérieur, 
que  vous  trouvez  représentée  sur  le  dessin  ci-joint,  et  que  Ton 
observe  dans  la  plupart  des  cas  de  sclérose  latérale  amyolro- 
phique,  n'a  pas  une  valeur  absolue;  elle  prouve  surtout  que  la 
déformation  dite  de  main  en  griffe  n'a  pas  non  plus  la  valeur  d'un 
signe  qui  permet  d'éliminer  de  prime  abord  Thypothèse  d'une 
sclérose  latérale  amyotrophique.  C'est  là,  à  mon  idée,  un  argu- 
ment de  plus  à  invoquer  en  faveur  des  relations  qui  exis- 
tent entre  l'atrophie  musculaire  progressive,  type  Aran-Duchenne 
et  la  sclérose  latérale  amyotrophique. 

Diagnostic  avec  le  tabès  spasmodique.  —  Pour  ce  qui  concerne 
le  diagnostic  différentiel  entre  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et 
la  sclérose  primitive  des  cordons  latéraux  évoluant  sous  les  traits 
du  tabès  spasmodique,  il  est  basé  tout  entier  sur  l'existence  de 
l'atrophie  musculaire  dans  les  cas  qui  se  rapportent  à  la  première 
maladie,  et  sur  l'absence  d'atrophie  musculaire  dans  les  cas  de 
sclérose  latérale  primitive.  De  sorte  que,  si  chez  un  malade  qui 
réalise  le  syndrome  connu  sous  le  nom  de  tabès  spasmodique, 
vient  à  se  développer  une  atrophie  musculaire  à  marche  rapidement 
envahissante,  la  nécessité  s'imposera  de  rectifier  le  premier  dia- 
gnostic, de  rattacher  le  cas  à  la  sclérose  latérale  amyotrophique. 

Dans  un  travail  sur  le  tabès  spasmodique,  auquel  je  crois  devoir 
vous  renvoyer  pour  cette  question ,  j'ai  insisté  sur  les  relations 
étroites  qui  existent  entre  le  tabès  spasmodique  et  la  sclérose 
en  plaques  ,  maladie  dans  la  symptomatologie  de  laquelle 
peut  figurer  fatrophie  musculaire.  II  se  pourra  donc  que  dans  un 
cas  donné  se  pose  la  question  de  faire  le  diagnostic  différentiel, 
entre  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et  la  sclérose  en  plaqu(»s. 

Diagnostic  avec  l hystérie,  —  Je  vous  signah»  encore  que  chez 
les  femmes,  il  y  aura  toujours  lieu  de  soulever  la  question  de 
savoir  si  le  syndrome  propre  à  la  sclérose  latérale  amyotrophique 
n'est  pas  une  expression  de  l'hjslérie.  Depuis  longtemps  on  savait 
que  la  grande  névrose  peut  donner  lieu  à  des  accidents  de  con- 
tracture, analogues  à  ceux  qu'on  rencontre  dans  les  cas  de  sclérose 
primitive  des  cordons  latéraux.  On  a  reconnu  dans  ces  derniers 
temps,  ainsi  que  je  vous  l'ai  exposé  dans  une  de  mes  précédentes 
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leçons,  que  l'atrophie  musculaire  peut  être  une  manifestation 
de  rhystérie.  L'association  de  ces  deux  ordres  de  troubles  mor- 
bides, contracture  et  atrophie  musculaire,  pourrait  donc  être 
réalisée  du  fait  de  la  grande  névrose,  et  indépendamment  des 
lésions  de  la  substance  blanche  et  de  la  substance  grise,  qu'on 
trouve  dans  les  cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique. 

Diagnostic  avec  f héiniplégie  compliquée  de  contracture.  — 
Enfin,  pour  terminer  ce  qui  a  trait  à  cette  question  de  diagnostic, 
je  vous  signale  comme  une  confusion  qui  serait  impardonnable  à 
commettre,  celle  qui  consisterait  à  prendre  pour  un  cas  de  sclé- 
rose latérale  amyotrophique  à  forme  hémiplégique,  une  hémiplégie 
cérébrale  compliquée  d'atrophie  musculaire  précoce  et  de  contrac- 
ture tardive;  le  début  des  accidents  par  un  ictus  apoplectiformo, 
le  caractère  de  la  paralysie  du  mouvement,  paralysie  qui  atteint 
d'emblée  son  maximum  d'intensité,  l'absence  d'exagération  des 
réflexes  tendineux,  la  participation  habituelle  des  sphincters  de  la 
vessie  et  du  rectum  à  la  paralysie,  tout  cela  sont  autant  de  carac- 
1ères  qui  vous  permettront  d'éviter  aisément  la  confusion  que  je 
vous  signale. 

Etiologie.  —  Ce  que  nous  savons  de  l'étiologie  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  se  réduit  à  peu  près  à  rien.  A  en  juger  par 
les  faits  connus,  la  maladie  se  développe  de  préférence  à  l'ùge 
adulte  de  la  vie,  mais  ou  connaît  des  exemples  de  sclérose  latérale 
amyotrophique  chez  des  enfants  (Erb,  Seeligmuller). 

L'hérédité  directe  ne  parait  pas  intervenir  dans  le  développe- 
ment de  la  maladie.  L'influence  de  l'hérédité  nopropathique  a 
été  notée  dans  un  certain  nombre  d'observations. 

Il  me  parait  douteux  que  la  maladie  puisse  se  développer 
comme  conséquence  directe  de  la  syphilis. 

En  fait  de  causes  occasionnelles,  on  a  signalé  l'exposition  au 
froid  et  à  l'humidité,  aux  traumatisme? ,  influences  banales,  que 
vous  trouverez  invoquées  pour  le  développement  de  toutes  les 
maladies. 
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(Suite.) 


ÂNATOMiE  PATHOLOGIQUE.  —  Altérations  des  muscles,  des  troncs  nerveux  et  de  la 
substance  grise  de  la  moelle.  —  Altérations  du  faisceau  pyramidal.  ~  La 
dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  s'étend  jusqu'aux  premières  circooTolu- 
tions.  —  Observations  de  Marie,  de  Kojewnikow,  de  Charcot  et  Marie,  de  Leno- 
malm.  —  li'extcnsion  de  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  jusqu'aux 
circonvolutions  n'est  pas  constante.  —  Observations  de  Mierzejewsky  et 
Erlitzky,  de  Marie,  de  Zacher. 

Physiologie  pathologique.  —  Première  théorie  :  La  lésion  débute  par  le  faisceau 
pyramidal  et  gagne  ensuite  la  substance  grise  des  cornes  antérieures.  — 
Deuxième  théorie  :  La  lésion  peut  débuter  indifféremment  dans  la  moelle,  le 
bulbe  ou  le  cerveau,  par  la  substance  blanche  ou  par  la  substance  grise.  — 
Troisième  théorie  :  La  lésion  débute  toujours  par  les  cellules  ganglionnaires 
de  la  zone  motrice  de  l'écorce  cérébrale. 

Traitement. 


Anatomie  pathologique. — Nous  avons  à  considérer:  des  lésions 
centrales  intéressant,  les  unes,  la  substance  blanche,  les  autres,  la 
substance  grise,  les  altérations  musculaires  des  muscles  atro- 
phiés, les  altérations  nerveuses  des  conducteurs  qui  relient  ces 
muscles  aux  centres  nerveux. 

Altérations  des  jiniscleSy  des  troncs  nei^venx  et  de  la  substance 
grise  de  la  moelle.  —  Sur  les  altérations  musculaires,  sur  les 
altérations  des  troncs  nerveux  et  sur  les  altérations  de  la  subs- 
tance grise  de  la  moelle  et  de  certains  noyaux  moteurs  du  bulbe 
(hypoglosse,  spinal  et  facial)  je  serai  bref.  Ces  altérations  sont 
les  mêmes  que  dans  Tatrophie  musculaire  progressive  spinale; 
Charcot  a  insisté  là-dessus  dans  la  première  description  qu'il  a 
donnée  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique.  Je  ne  vous  en 
dirai  pas  plus  long,  le  temps  presse,  je  préfère  nf  appesantir  sur 
l'étude  des  altérations  qui  intéressent  la  substance  blanche  et 
ilus  particulièrement  le  faisceau  pyramidal. 
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Considérons  d'abord  ces  altérations  dans  la  moelle,  où,  sur  des 
coupes  transversales,  nous  les  trouvons  cantonnées  dans  le  ter- 
ritoire des  cordons  latéraux. 

Altérations  du  faisceau  pyramidal.  —  L'altération  des  fais- 
ceaux latéraux,  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dans  la  grande 
majorité  des  cas  de  dégénérescence  secondaire  de  la  moelle,  pré- 
sente une  distribution  symétrique.  Sur  des  surfaces  de  coupes 
transversales,  cette  distribution  varie  à  différents  niveaux  du 
névraxe. 

a).  Gonsidérons-la  d'abord  dans  le  segment  cervical  de  la  moelle. 


et  plus  particuliôreraentdans  le  renflement  cervical  (fig.  4i).  C'est 
dans  cette  portion  du  névraxe  que  la  lésion  de  la  substance  blanche 
présente  sa  plus  grande  étendue  en  largeur.  En  avant,  la  zone  de 
dégénérescence  s'étend  jusqu'à  l'angle  externe  de  la  corne  anté- 
rieure et  môme  au  delà  ;  en  arrière,  elle  confine  presque  à  la  subs- 
tance grise  de  la  corne  postérieure.  En  dehors,  elle  n'est  séparée 
du  bord  libre  de  la  moelle  que  par  une  mince  bande  de  substance 
blanche  saine.  Toutes  les  autres  portions  des  faisceaux  blancs 
ont  conservé  leur  structure  normale,  sauf  de  petits  faisceaux  que 
Charcot  a  proposé  d'appeler  faisceaux  de  Tiirck.  qui  sont  cons- 
titués par  deux  petites  éminences  symétriques  situées  de  chaque 
cdté  de  la  moelle  et  contigues  au  sillon  (antérieur)  qui  sépare  les 
zones  radiculaires  antérieures.  Ces  faisceaux,  chez  l'adulte,  ne 
peuvent  être  suivis  au  delà  de  la  limite  inférieure  du  renflement 
cervical. 

b).  Sur  des  coupes  provenant  de  la  région  dorsale  du  névraxe 
(lig.  45j,  l'altération  des  cordons  latéraux  se  présente  avec  des 
limites  beaucoup  plus  circonscrites.  En  avant,  dit  Charcot,  elle 
n'arrive  même  plus  à  atteindre  la  ligne  fictive  transversale  qui 
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passerait  par  la  commissure.  En  arrière,  elle  resle  conliguë  à  la 
substance  grise  postérieure;  enfin,  sur  les  côtés,  elle  se  rap- 
proche dn  bord  libre  de  la  moelle,  séparée  qu'elle  en  est  par 
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une  languette  de  substance  blanclie  saîne  qui  va  en  se  rétrécissant 
de  haut  en  bas. 

c).  Dans  le  segment  lombaire  (fig.  46),  la  zone  de  dégénérescence 
atteint  le  bord  libre  de  la  moelle  ;  toutefois  elle  est  allée  en  dimi- 


nuant d'étendue,  elle  n'intéresse  plus  guère  que  le  quart  postérieur 
Je  ta  section  transversale  des  cordons  latéraux. 

d).  Enfin,  dans  le  bulbe,  l'altération  de  la  substance  blanclie 
lies  cordons  latéraux  se  continue  k  travers  les  pyramides  anté- 
rieures (dont  les  ûbre?  sont  la  continuation  des  faisceaux  lalé- 
raux).  Cette  dégénérescence  peut  être  poursuivie  sur  loule  la  hau- 
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teur  des  pyramides  antérieures,  et  même  au  delà,  dans  la  portion 
inférieure  de  la  protubérance  et  dans  Tétage  inférieur  du  pédon- 
cule cérébral. 

La  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  s  étend  jusqu'aux 
circonvolutions.  —  Lors  de  la  première  description  qu'il  avait 
donnée  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique ,  Charcot,  jugeant 
d'après  les  faits  connus,  avait  avancé  que  la  lésion  du  faisceau 
blanc  pyramidal  ne  remontait  jamais  jusqu'à  la  capsule  interne, 
qui  n'est  qu'un  prolongement  de  l'étage  inférieur  du  pédoncule, 
c'est-à-dire  du  faisceau  pyramidal  du  cordon  latéral.  Depuis  lors, 
Charcot  a  rectifié  cette  manière  de  voir,  qu'il  a  été  le  premier  à 
reconnaître  pour  inexacte.  Voici  des  faits  qui  démontrent  que 
l'altération  du  faisceau  pyramidal  peut  remonter  jusqu'aux  cir- 
convolutions. 

Observation  de  Marie,  —  Dès  1883  {Société  de  Biologie,  29  décembre  1883  , 
un  élève  de  Charcot,  M.  Marie,  avait  relaté  un  cas  de  sclérose  latérale  amyo- 
trophique avec  autopsie,  relatif  à  une  femme  morte  à  la  Salpétrièrc. 
L'autopsie  avait  fait  découvrir,  indépendamment  de  l'atrophie  des  grandes 
cellules  motrices  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  et  indépendamment  de 
la  dégénérescence  des  cordons  latéraux,  des  amas  de  corps  granuleux,  sur 
plusieurs  points  du  cerveau,  notamment  au  niveau  de  la  protubérance  e{  de 
la  capsule  interne,  et  sur  la  portion  motrice  des  circonvolutions. 

Observation  de  Kojewnikow,  —  Vers  la  même  époque,  un  médecin  russe, 
Kojewnikow,  a  publié  (in  Archives  de  Neurologie,  n^  18,  p.  3o6)  un  cas  de 
sclérose  latérale  amyotrophique,  où  à  Tautopsie  la  dégénérescence  des 
faisceaux  pyramidaux  a  pu  être  suivie  de  bas  en  haut,  à  travers  tout  Tencé- 
phale  jusqu'à  l'écorce  grise  de  la  zone  motrice. 

€  Dans  le  bulbe,  la  dégénérescence  allait  le  long  des  pyramides;  les 
coupes  transversales  faites  à  difTéreutcs  hauteurs  dans  le  bulbe  durci  ont 
clairement  démontré  que  les  pyramides  étaient  fortement  altérées  dans 
toutes  leurs  dimensions,  mais  la  dégénérescence  n'atteignait  que  les  pyra- 
mides seules,  toutes  les  autres  parties  du  bulbe  étant  dans  un  état  parfai- 
tement normal. 

«  Dans  la  protubérance,  comme  l'on  pouvait  s'en  assurer  en  examinant  les 
coupes  transversales  h  l'état  frais,  la  dégénérescence  allait  le  long  de  la 
moitié  antérieure  (inférieure)  en  suivant  les  fibres  longitudinales  ;  il  s'y 
trouvait  une  grande  quantité  de  corps  granuleux,  disposés  symétriquement, 
et  en  quantité  égale  à  droite  et  à  gauche,  tandis  que,  dans  la  partie  posté- 
rieure (supérieure)  de  la  protubérance,  on  n'en  trouvait  pas  du  tout. 

«  Dans  les  pédoncules  du  cerveau  {entra  ccrcbri),  il  y  avait  de  même  une 
grande  quantité  de  corps  granuleux  ;  en  examinant  minutieusement,  il 
était  possible  de  déterminer  assez  exactement  la  région  occupée  par  ces 
corps.  Ainsi,  on  n'en  trouvait  que  dans  le  pied  du  pédoncule,  tandis  qu'il 
n'y  en  avait  ni  dans  la  calotte  (tegmentum),  ni  dans  la  substance  noire  de 
Soëramering.  Mais  dans  le  pied  du  pédoncule,  ils  occupaient  une  place 
strictement  limitée  :  sur  une  coupe  faite  par  le  milieu  du  pédoncule,  perpen- 


'm8  LE<:o>iS  SLR  LES  MALADIES  bl  SYSTÈME  NERVEUX 

diciilairemont  i  la  «îircclion  de  ses  fibres,  cetlc  place  présentait  la  fornift 
d'un  trapèze  ;  ce  dernier  occupait  à  peu  près  le  tiers  moyen  du  pied  du 
pédoncule,  en  s'inclinant  un  peu  du  côté  extérieur;  sa  base  étroite  touchait 
à  la  substance  noire  de  Soëinmering,  tandis  que  sa  grande  base  atteignait 
la  périphérie  du  pédoncule.  Dans  les  deux  pédoncules,  la  place  occupée 
par  les  corps  granuleux  était  parfaitement  symétrique.  » 

L'auteur  a  retrouvé  ces  corps  granuleux  dans  des  endroits  déterminés 
des  hémisphères,  en  des  points  symétriques,  qui  étaient  manifestement 
situés  sur  le  trajet  des  faisceaux  pyramidaux.  Cette  interprétation  a  été 
acceptée  par  Charcot  {Archives  de  Neuroloyie,  1885,  p.  2),  qui  attribue  égale- 
ment à  la  présence  des  corps  granuleux  la  valeur  d'une  altération  patholo- 
gique de  la  substance  blanche  et  de  la  substance  grise  de  la  moelle,  comme 
vous  allez  le  voir. 

Observations  de  Charcot  et  Marie.  —  En  1885  (Archives  de  neurologie ^ 
p.  l  et  168),  Charcot  et  Marie  ont  publié  deux  nouveaux  cas  de  sclérose  laté- 
rale amyotrophique,  où  Taltération  du  faisceau  pyramidal  put  être  suivie  à 
travers  le  pédoncule  et  la  capsule  interne.,  jusqu'à  l'écorce  grise.  Chez  une 
première  malade,  l'alTection  suivit  son  évolution  classique  ;  je  ne  vous  dirai 
rien  des  symptômes  observés  dans  ce  cas. 

La  seconde  observation  rentre  dans  la  catégorie  des  faits  de  sclérose 
latérale  amyotrophique,  où  le  début  des  accidents  a  été  marqué  par  des 
symptômes  bulbaires.  Voici  le  résumé  de  robsei*vation ,  tel  qu'il  a  été 
donné  par  Charcot  et  Marie  : 

Début  par  de  la  difficulté  delà  parole  et  de  la  déglutition  (chez  une  femme 
de  60  ans)  ;  quatre  mois  plus  tard,  attaque  apoplectiforme,  suivie  d'une  aug- 
mentation d«ts  troubles  bulbaires.  Parésie,  puis  atrophie  des  membres  supé- 
rieurs. Paralysie  des  membres  inférieurs  avec  phénomènes  spasmodiques; 
mort  deux  ans  après  le  début. 

Dans  ces  deux  cas,  la  présence  des  corps  granuleux  a  été  constatée  : 

a).  Dans  les  circonvoliUion^i  frontale  et  pariétale  ascendante,  au  voisinage 
du  lobule  paracenlral,  la  région  qu'ils  occupaient  ne  s'étendait  guère  sur  la 
face  convexe  des  hémisphères  à  plus  d'un  centimètre  en  dehors  de  la 
grande  scissure  inter-hémisphérique.  La  substance  grise  de  l'écorce  n'en 
renfermait  pas. 

b).  Dans  la  capsule  interne,  et  les  deux  auteurs  ont  insisté  sur  le  peu 
d'étendue  de  l'espace  dans  lequel  on  trouvait  ces  corps  granuleux,  <•  espace 
qui  certainement  est  loin  de  correspondre  à  toute  la  largeur  du  faisceau 
pyramidal,  mais  qui  est  bien  situé  dans  la  zone  de  celui-ci,  et  espace 
variable,  non  seulement  d'un  cas  à  un  autre,  mais  d'un  hémisphère  à 
l'autre  chez  le  même  sujet  ». 

Observation  de  Lcnnmalm.  —  Un  médecin  suédois,  Lennmalm  [Upsali 
làkareforen,  fôrh.  1887,  XXII,  7,  §  299),  a  publié  une  observation  du  même 
genre,  et  comme  ii  s'agit  là  de  faits  d'une  importance  capitale,  au  point 
de  vue  de  la  pathogénie  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  et  de  docu- 
ments dont  le  nombre  est  encore  très  restreint,  je  vais  vous  donner  une 
relation  abrégée  du  fait  de  Lennmalm  : 

Il  s'agit  d'une  femme  de  cinquante  ans,  dont  la  mère  avait  souffert 
d'une  faiblesse  des  nerfs  (neurasthénie ?;,  dont  le  père  était  mort  phtisique, 
dont  la  plupart  des  frères  et  sœurs  étaient  débiles,  maladifs.  En  1876,  celte 
femme  éprouva  par  moments  une  sensation  de  froid  et  des  fourmillements 
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dans  la  moitié  droite  de  la  face,  avec  tendance  à  tomber  sur  le  côté  gauche. 
En  1885.  elle  eut  une  pneumonie  ;  vers  l'automne  de  cette  même  année, 
la  malade  remarqua,  pour  la  première  fois,  qu'elle  éprouvait  de  la 
diniculté  à  éteindre  une  lumière  en  soufflant  dessus.  Vers  la  fin  de  Tannée, 
elle  devint  sujette  à  des  accès  d'éloufl'ements  et  à  de  l'embarras  de  la 
parole.  La  voix  perdit  tout  éclat  ;  en  même  temps  survint  de  la  gêne  de  la 
déglutition.  Bref,  on  se  trouvait  en  présence  du  cortège  des  symptômes 
qu'on  observe  dans  les  cas  de  paralysie  bulbaire.  11  s'agit  donc  d'un  de  ces 
cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique  où  les  symptômes  bulbaires 
ouvrent  la  marche.  Je  poursuis  la  relation  «lu  fait.  Au  rommcncement  de 
l'année  1880,  survint  de  la  faiblesse  des  membres  du  côté  droit,  qui  dégé- 
néra en  parésie.  A  ce  moment-là,  il  existait  tout  au  plus  de  Tatrophie  du 
premier  interosseux  dorsal  de  la  main  droite;  les  muscles  du  voile  du  palais 
élaiiMit  parésiés,  ainsi  que  la  corde  vocale  du  côté  droit.  Les  réllexos,  sauf 
le  réflexe  pharyngé,  étaient  manifestement  exagérés.  Dans  le  courant  de 
Tété,  la  parésie  envahit  les  membres  du  côté  gauche  ;  en  même  temps  les 
membres  inférieurs  devinrent  rigides  (contracture) .  L'embarras  de  la 
parole  et  la  gène  de  la  déglutition  avaient  fait  des  progrès  continus.  Au 
mois  de  décembre  1886,  la  malade  se  plaignit  d'éprouver  «les  tremblements 
iibrillaires  aux  difl'érentes  parties  du  corps,  notamment  aux  bras.  Bientôt, 
Tatrophie  s'empara  des  muscles  des  bras,  et  le  bras  droit  devint,  en  outre, 
le  siège  de  contracture. 

Il  .s'était  développé  une  parésie  des  lèvres  et  de  la  langue;  cette  der- 
nière se  contracturait  quand  la  maladie  essayait  de  la  sortir  de  la  bouche. 
Paralysie  des  muscles  de  l'épaule,  du  dos  et  de  la  i»aroi  alKlominalc  antérieure, 
s^urlout  à  droite.  La  malade  pouvait  encore  exécul«M'  des  mouvements  actifs 
avec  les  membres  inférieurs,  mais  la  rigi<lité  des  mustles  s'opposait  à 
l'e.xécution  des  mouvements  passifs.  A  noter  (pie  l'exploration  éh'clriqutî 
des  muscles  du  bras  lit  constater  les  signes  caractéristiques  de  la  réaction 
de  dégénérescence. 

La  femme  succomba  à  un  épuisement  progressif  (0  février  1887).  A 
Ttiutopsie,  on  trouva  une  dégénérescence  très  a<!cusée  des  faisceaux  pyrami- 
daux, depuis  les  zones  motrices  «le  l'écorce  grise  des  circonvolutions 
jusque  dans  les  cordons  latéraux  de  la  moelle,  en  passant  de  cha(iue  côlé 
par  la  capsule  interne,  la  protubérance,  les  pédoncules  <*t  le  bulbe.  En 
outre,  il  existait  une  atrophie  des  grandes  C(;llul(^s  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle,  nlaLiccnictit  pru  tirru^cc;  elle  l'était 
davantage  dans  le  segment  cervical  que  dans  le  segment  dorsal  et  surtout 
que  dans  le  segment  lombaire.  On  a  constaté,  en  outre,  une  dégénérescence 
commençante,  encore  peu  accusée,  des  noyaux  de  Ihypfjglosse  et  de  l'ac- 
cessoire du  nerf  vague.  Les  autres  novaux  bulbaires  étaient  intacts.  Kn  fait 
de  nerfs  et  de  racines  nerveuses,  étaient  dégénérés  et  atrophiés  :  le  facial, 
le  nerf  vague,  son  accessoire,  l'hypoglosse  (surtout),  les  racines  d«*s  paires 
cervicales,  elles  nerfs  qui  en  sont  la  continuation.  Du  côté  des  ciironvolu- 
lions,  le  processus  intéressait  la  circonvolution  centrale  «lans  toute  son 
étendue,  sans  empiéter  sur  les  parties  avoisinantes. 

En  somme,  voilà  cinq  observations  qui  démontrent  d'imc 
façon  catégorique  que,  dîuis  la  maladie  décrite»  par  Cliareot  sous 
le  nom  de  sclérose  latérale  ainyolrophiqiie,  raltération  de  la 
substance  blanche  \u^  reste  pas  limitée  à  celte  portion  du  faisceau 
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pyramidal  qui  s'étend  de  Télage  inférieur  de  la  protubérance  à  la 
moelle,  qu'elle  peut  envahir  toute  Tétendue  de  ce  faisceau,  cl, 
je  vous  le  répète,  celui-ci  représente  un  sijstème  de  fibres  qui 
s'étend  directement  de  la  zone  motrice  de  Técorce  grise  à  la 
moelle  et  aux  muscles  de  la  périphérie,  sans  passer  par  la  subs- 
tance grise  des  ganglions  centraux  (couche  optique  et  corps  striés). 
V extension  de  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  jus- 
qu'aux rirconrolulions  nest  pas  constante.  Mais  cette  extension 
de  Tallération  de  la  substance  blanche  à  toute  la  longueur  du 
faisceau  pyramidal,  n'est  pas  forcée.  Des  fails  bien  observés 
démontrent  qu'elle  peut  présenter  la  délimitation  que  Charcot,  au 
début,  avait  crue  être  constante.  Ainsi,  dans  une  observation 
publiée  en  1883,  dans  un  journal  russe,  par  Mierzejewsky  et 
Erlitzky,  l'examen  des  centres  nerveux  a  démontré  l'absence  do 
toute  trace  de  dégénérescence  au-dessus  du  Pont  de  Varole,  et  ce 
fait  est  d'autant  plus  intéressant  qu'il  existait  conjointement 
dans  le  cerveau  une  tumeur  sarcomateuse,  qui  eût  pu,  à  la 
rigueur,  entraîner  une  dégénérescence  secondaire.  Voici  un 
résumé  de  cette  intéressante  observation  : 

Obsercation  de  Mierzcjcw^kn  ci  Erlitzky,  —  Femme  de  Irenle-trois  ans, 
présentant  une  parésie  des  quatre  membres,  avec  atrophie  considérahie  de 
groupes  entiers  de  muscles,  aux  mem!)res  inférieurs  notamment.  Embarras 
de  la  parole  tirs  prononcé,  atrophie  des  muscles  de  la  langue.  Aux  membres, 
rigidité  et  contracture,  principalement  des  fléchisseurs  des  pieds,  des  mains 
et  des  doigts.  Kxagération  considérahie  des  réflexes  tendineux.  Pas  de 
troubles  de  la  sensibilité.  I.a  maladie  avait  mis  environ  un  an  à  atteindre 
à  son  apogée.  Deux  années  auparavant,  la  malade  avait  eu  quelques  attaques 
épileptiformes.  Durant  le  temps  que  la  malade  a  été  en  observation  (environ 
deux  années),  il  n'y  a  eu  rien  de  particulier  à  noter,  sauf  une  aggravation 
de  la  parole  et  de  la  géno  de  la  (léglutilion  dans  les  derniers  temps  de  la 
vie. 

Autopsie  :  Dans  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  de  la  moelle, 
atrophie  des  cellules  ganglionnaires,  prolifération  des  éléments  du  lissu 
ronjonctif,  altérations  inflammatoires  des  vaisseaux;  du  côté  de  la  substance 
blancin'.  s<*lérosr  des  faisceaux  pyramidaux.  I/altération  tle  la  subslain'i' 
L'rise  atleignail  sa  plus  grande  intensité  dans  le!?  deux  renflemenis  c«'rvical 
e(  lombaire  ef  dans  le  seguieiil  dorsal  ;  elle  allait  en  diminuant  au-de«;srMi> 
du  reiiflemenf  cervical.  Dans  le  bullu»,  elle  était  limitée  au  noyau  de  Ihypn- 
glo»e,  inl«''res>ant  beaucoup  plus  le  noyau  cla:<sique  (Diival)  que  le  noyau 
•icces<oire.  l/inlensili'^  de  la  sclérose  ilii  faisceau  pyramidal  allait  en  dimi- 
nuant de  bas  en  liaul,  autrement  dit,  elle  révélait  les  caractères  extérieurs 
dune  srltrnsr  fis'.:rnit,mtcj  qui  n<î  s'étendait  j>as  jusque  dans  la  substance 
blanche  des  hémisphères.  Kt  pourlant,  ainsi  (ju'il  a  été  dit  plus  haut,  il 
existait  à  la  surface  de  l'un  des  hémisphères  (gauche),  dans  le  voisinage  «h* 
la  première  circ(uivolulion  frontah'.  un  sarcome  du  volume  d'une  noisette. 
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flxé  à  la  pic-mùrc,  mais  sans  adhéreuce  avec  le  cerveau,  et  qui  avait  déter- 
miné raplatisscment  par  compression  de  la  portion  adjacente  de  riiémis- 
phère. 

Observalion  de  Marie.  —  Une  autre  observation  du  mèm(î  ordre  a  été 
publiée  dans  le  courant  de  l'année  dernière  (A rr/i/t* es  de  neurologie^  1887, 
p.  287)  par  M.  Marie.  Je  passe  sur  la  partie  clinique  de  l'observation,  qui 
ne  présente  rien  de  bien  particulier  à  noter,  sauf  une  intensité  inusitée  des 
troubles  spasmodiqucs.  •  A  Tautopsie,  dit  M.  Marie,  on  trouva  dans  la  moelle 
les  lésions  caractéristiques  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique;  malheu- 
reusement une  partie  des  pièces  ayant  été  perdus,  Texamen  histologique 
ne  put  être  fait  pour  le  cerveau  ni  pour  le  bulbe,  mais  les  coupes  pratiquées 
sur  les  pédoncules  cérébraux  permirent  de  constater  l'absence  de  toute 
lésion  à  ce  niveau.  » 

Il  semblait,  au  premier  abord,  que  dans  ce  cas  la  lésion  du  faisceau  j)yra- 
midal  ait  siégé  uniquement  dans  le  trajet  médullaire  et  qu'il  se  soit  agi  d'une 
dégénérescence  ascendante  ayant  eu  son  point  de  départ  dans  la  moelle, 
comme  dans  l'observation  ci-dessu3.  Mais,  pour  aflirnuT  qu'il  en  était  ainsi, 
il  eût  fallu  pouvoir  examiner  les  circonvolutions  motrices  des  hémisphères, 
ce  qui  n'a  pas  eu  lieu  pour  les  raisons  (jue  vous  savez. 

Observation  de  Zaclvr.  —  Je  vous  citerai  encore,  coninio  >e  rattachant  au 
même  ordre  de  faits,  l'observation  de  Zacher,  dont  je  vous  ai  déjà  parlé  ;  il 
s'agit  d'un  exemple  de  sclérose  latérale  amyotrophique  compliquée  de 
paralysie  générale  des  aliénés,  qui  rentre  également  dans  cette  catégorie  de 
faits  :  à  Tautopsie  du  sujet,  on  constatait  que  la  dégénérescence  du  faisceau 
pyramidal  ne  remontait  pas  au  delà  de  l'entrecroisement  des  pyramides. 
Je  signale  de  suite,  et  j'insiste  sur  ce  détail,  qu'il  existait,  en  outre,  des 
altérations  diffuses  de  récorcc  grise  des  hémisphères,  qui  consistaient  surtout 
dans  une  atrophie  des  fibres  à  myéline,  et  qui  était  beaucoup  plus  pro- 
noncée dans  les  régions  antérieures  du  cerveau  que  dans  les  régions  pos- 
térieures, qui  se  poursuivait  vers  la  portion  sous-jacente,  vers  la  caj^sule 
interne  notamment;  par  contre,  la  capsule  externe  était  intacte.  Autre 
point  sur  lequel  a  insisté  l'auteur  :  les  altérations  de*  la  substance  grise 
des  cornes  antérieures  étaient  très  peu  accusées,  conlr(iirem<'nt  à  ce  qui 
avait  lieu  pour  l'atrophie  des  libres  motrices,  dans  les  nerfs  périphériques 
et  des  (Ibres  musculaires  dans  le5  muscles. 


Avant  de  clon^  ce  rhapilro  d'anatoniie  pallndoirique,  je  rrois 
devoir  vous  dire  quelques  mots  de  deux  observations  de  sclérose 
latérale  cimyotrophique,  avec  autopsie,  publiées  par  Slrurapell, 
dans  un  mémoire  (|iie  je  vous  ai  déjà  rite.  Stnuupc^ll  a  constaté 
que  Taltéralion  des  cordons  latéraux,  étudiée  sur  des  coupes 
transversales,  occupait  une  étendue  beaiironp  pins  ^»^rande 
que  celle  qui  correspond  an  territoire  occupé  par  le  faisceau 
pyramidal.  Mais  ce  n'est  pas  là.  pour  Strunipell,  \\w  luiison 
d  éliminer  la  sclérose  latérale  aniyolrop]n(pje  du  cadre  des  atfec- 
lions  systématiques  de  la  moelle»  Ktant  doimé  (pn»  la  déjrénéres- 
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cence  des  cordons  latéraux,  considérée  sur  des  sections  trans- 
versales de  la  moelle,  présente  une  distribution  sensiblement 
uniforme  dans  les  cas  de  sclérose  latérale  amyolrophique,  il  j  a 
tout  lieu  de  croire,  suivant  Strumpell,  que  cette  dégénérescence 
intéresse  un  ou  plusieurs  sijstèmes  de  fibres,  autres  que  celui  du 
faisceau  pyramidal.  La  même  opinion  avait  déjà  été  exprimée  par 
Cliarcot  et  Marie  dans  leur  mémoire  de  ISSo. 

«  Chez  nos  deux  malades,  disaient  les  deux  auteurs,  nous 
avons  observé  de  plus  un  fait  relevé  dans  un  grand  nombre 
d'autres  autopsies  :  Textension  de  la  sclérose  à  une  assez  grande 
étendue  des  faisceaux  antéro-latéraux,  bien  au  delà  des  limites 
du  territoire  pyramidal  proprement  dit.  Signalée  depuis  longtemps 
déjà,  cette  extension  du  processus  scléreux  peut  en  effet  être 
considérée  comme  très  fréquente;  faut-il,  avec  certains  auteurs,  la 
regarder  comme  une  preuve  que  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique  n'est  pas  une  affection  systématique,  mais  une  myélite 
diffuse  ? 

«  Loin  de  là,  et  nous  nous  rattachons  entièrement  à  l'opinion 
émise  par  MM.  Debove  et  Gombault,  qui  envisagent  cette  exten- 
sion de  la  sclérose  comme  liée  à  lexistence  de  zones  de  prupa- 
tjfition  du  procpss}ts  inflfimmatoire  de  lu  substame  grise  n  la 
suhstfince  blonrlte  f/roisinanie.  » 


PiiYsioLor.iK  PATiioi.odiQii:.  —  Je  passe  maintenant  à  la  physio- 
logie pathologique  du  syndrome  qu'iai  trouve  réalisé  dans  les  cas 
(le  sclérose  latérale  amyolrophique.  Les  relations  qui  existent 
entre  les  principaux  éléments  de  ce  syndrome,  et  les  lésions  cen- 
trales qu'on  trouve  à  l'autopsie  des  sujets  qui  succombent  à  la 
sclérose  latérale  amyotrophique,  ont  été  très  bien  indiquées  par 
(iharcot  dans  la  premières  description  qu'il  a  donnée  de  la  mala- 
die, et  il  n'y  a  pas  eu  ^rand'chosi»  à  modifier  à  ce  que  Charcut  a 
dit  sur  ce  chapitre  : 

Il  est  (întendu  que  la  parésie,  qui  es!  une  d<'s  premières  mani- 
festations de  la  sclérose  latérale  amyolroj)liique,  les  phénomènes 
spasmodiques  <ît  hi  contracture,  qui  lui  succèdent  à  bref  délai, 
sont  sous  la  dépendîince  immédiate  de  l'altération  du  hiisceau 
[>\raniidaL 

Il  est  t'iitendu  que  Talrophie  musculaire,  dans  la  sclérose  latérale 
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amyotrophîque,  est  la  conséquence  de  Talrophie  des  cellules  gan- 
glionnaires des  cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Il  est  entendu  que  les  troubles  bulbaires,  soit  qu'ils  se  montrent 
à  la  période  d'état  ou  à  la  phase  terminale  de  la  sclérose  latérale 
amyotrophique,  soit  qu'ils  ouvrent  la  marche  dans  l'évolution  des 
accidents  morbides,  sont  en  rapport  avec  Tatrophie  do  certains 
noyaux  moteurs  du  bulbe,  lésion  équivalente  de  l'atrophie  des 
cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  d<»  la  moelle.  Sur 
ces  trois  points,  l'accord  est  à  peu  près  unanime. 

11  n'en  est  plus  de  même  pour  ce  qui  concerne  renchainement 
de  ces  lésions  et  leurs  rapports  de  filiation. 

Première  théorie.  — La  lésion  débtttepar  le  faisceau pj/ramidat 
et  gagne  ensuite  la  substance  grise  des  cornes  antérieures.  — Nous 
trouvons  d'abord  la  doctrine  professée  par  Gharcot  et  exposée  dans 
les  termes  qui  suivent  :  «  La  parésie  et  la  contracture  précèdent 
l'atrophie,  cela  est  établi  cliniquement.  11  y  a  donc  lieu  d'admettre 
que  la  sclérose  latérale,  dont  elles  relèvent,  se  produit  avimt  la 
lésion  de  la  substance  grise  antérieure  à  laquelle  se  rattache 
incontestablement  l'amyotrophie.  » 

Par  quel  mécanisme  la  lésion  de  la  substance  grise  vient-elle 
se  combiner  à  la  lésion  des  faisceaux  blancs  ?  (iharcot  incline 
à  croire  que  la  lésion  se  propage  des  cordons  latéraux  à  la  subs- 
tance grise  des  cornes  antérieures  par  Tintermédiaire  des  filets 
nerveux  qui  établissent  une  communication  entre  ces  cornes  et 
les  faisceaux  latéraux.  En  d'autres  termes,  dans  Tesprit  de  Ghar- 
cot, l'altération  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  sciait  consé- 
cutive à  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  et  suscitée  en 
quelque  sorte  par  cette  dernière. 

On  a  fait  valoir  contre  cette  théorie  que  la  succession  des  symp- 
tômes, parésie,  contracture  et  atrophie  nuisculaire,  n'est  pas  tou- 
jours telle  que  l'admet  Gharcot.  On  a  fait  valoir  qu'exceptionnelle- 
ment l'atrophie  des  muscles  innervés  par  la  moelle  a  précédé  la 
parésie  et  la  contracture  ;  que,  dans  la  forme  de  sclérosa»  latérale 
amyotrophique  à  début  bulbaire,  il  est  difficile  d'admettre  que 
l'altération  de  la  substance  blanche  engcMidre  la  dégénérescence 
des  noyaux  moteurs.  Hn^f^  on  en  est  vemi  à  cette  autre  conception 
des  rapports  respectifs  des  différentes  lésions  qu'on  peut  rencon- 
trer dans  les  cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique  : 

Deuxième  théorie.  —  La  lésion  peut  débuter  indifféremment 
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dans  la  moelle,  le  balbeoa  le  eerveaa,  par  la  substance  blanche  ou 
par  la  substance  r/rise,  — l/appareilqui  préside  à  rexéculîon  des 
nwurenients  volontaires  comprend  :  1**  IVeorce  fjrisede  la  zone 
inolriee  des  hémisphères  ;  2**  le  faisceau  pyramidal  qui  part  de  celle 
zone  motrice  et  qui  se  continue  jusque  dans  la  moelle,  suivant 
le  trajet  que  je  vous  ai  indiqué  ;  3*  les  cellules  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle  et  des  noyaux  moteurs  du  bulbe  qui 
communiquent  directement  avec  les  fibres  du  faisceau  pyramidal  ; 
4"  les  fibres  motrices,  prolongement  des  racines  antérieures  de 
la  moelle,  qui  elles-mêmes  parlent  des  cellules  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures,  de  même  que  les  fibres  motrices  des  nerfs 
bulbaires  partent  des  cellules  ganglionnaires  des  noyaux  antérieurs 
du  bulbe  ;  5**  les  fibres  musculaires  auxquelles  vont  se  terminer 
les  fibres  nerveuses  motrices. 

Ne  considérons  que  les  portions  centrales  de  cet  appareil  moteur. 
Eh  bien  !  on  s'est  représenté  que  les  différents  organes  dont  il 
se  comj)ose  peuvent  être  lésés  individuellement,  collectivement  ou 
successivement.  Si,  par  exemple,  il  se  développe  une  dégénéres- 
cence simultanée  ou  successive  du  faisceau  pyramidal  et  des  cel- 
lules ganglionnaires  des  cornes  antérieures,  les  lésions  combinées 
de  ces  deux  systèmes  se  révéleront  par  le  syndrome  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique.  Dans  cette  manière  de  voir  il  n'y  a  pas  à 
se  préoccuper  de  la  question  de  savoir  si  les  altérations  ont  débuté 
par  les  fibres  nerveuses  du  faisceau  pyramidal,  par  les  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  ou  par  les  cel- 
lules ganglionnaires  des  noyaux  moteurs  du  bulbe.  Toutes  ces 
éventualités  sont  possibles;  de  môme,  la  dégénérescence  du  fais- 
ceau pyramidal  peut  remonter  plus  ou  moins  haut,  peut  intéresser 
différents  segments  de  ce  faisceau,  sous  formes  de  foyers  séparés 
par  des  intervalles  libres.  (Vest,  en  somme,  une  théorie  écle<'lique, 
analogue  à  celle  que  je  vous  ai  exposée  à  propos  des  relations  des 
poliomyélites  antérieures  et  des  polynévrites  amyolrophiques. 

Troisième  théorie.  — La  Irslon  drbato  toujours  par  les  cellules 
(/ant/Honnaires  de  la  zone  mot  rire  de  Ircorre  cvrrbrale,  —  Il  y  a 
une  autre  manière  de  concevoir  l'enchaînement  des  lésions,  c'est, 
je  crois,  celle  à  laquelle  tend  à  se  raillerie  professeur  Charcot.Je 
vous  ai  dit  que,  dans  un  certain  nombre  de  faits  bien  observés, 
on  avait  pu  suivre  laltération  du  faisceau  pyramidal  depuis  les 
cordons  latéraux  de  la  moelle  jusqu'à  la  zone  motrice  dt»  IVcurce 
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jnîsi^  (1rs  liémisphèn»s.  On  s'i'sl  deinandé,  (1rs  lors,  si  r(»lh»  dé.i:!:é- 
nôrosotMieo  du  faisceau  ]>5'rainidal  ne  reconnaitrail  jias  pour  cause, 
jiour  point  de  départ,  une  alu^ration  priwitirr  des  cellules  g^m- 
^lionnairos  (géantes)  de  la  zon<»  motrice  corlicid(^  Ne  p(4*dons  pas 
de  vue,  que  ces  cellules  géanles  de  la  zone  nu»lrice  jouent  ]Mn' 
rapport  aux  fd)res  motrices  du  faisceau  pyramidal  li'  même  rnlr 
trophique  que  les  cellules  fraufrlionnaires  des  cornes  antérieiu'es 
de  la  moelle  par  rapport  aux  fibres  motrices  d<»s  m^rfs  spinaux 
périphériques. 

D'après  cette  manière  de  concevoir  rencliainem(*nl  des  lésions, 
la  sclérose  latérale  amyotrophique  reconnaîtrait  le  même  méca- 
nisme patliogéiiique  que  Tatropliie  nmsculaire  prof^^ressive  d'ori- 
f^ine  spinale,  sauf  que  la  lésion  originelle,  au  lieu  d'atteindre  les 
cellules  ganglionnaires  tropliiques  des  corners  antérieures  de  la 
moelle,  aurait  pour  sièg<»  les  cellules  ^ganglionnaires  tropliiques 
de  la  zone  motrice  de  Técorce  des  hémisphères. 

Il  est  vrai  qu'on  a  objecté  contre  la  validité  de  celte  conception 
pathogénique  les  faits  dont  je  vous  parlais  à  Tinstanl,  et  où  la 
dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  ne  remontait  pas  jusqu'à 
la  zone  motrice  des  hémisphères  cérébraux.  Or,  dans  ces  faits, 
vous  vous  le  rappelez  sans  doute,  les  cellules  ganglionnaires  de 
la  zone  motrice  ont  été  trouvées  altérées;  il  y  avait,  en  somme, 
solution  de  continuité  entre  la  lésion  corticale  de  la  zone  motrice 
et  la  dégénérescence  du  faisceau  pjramidal. 

Pour  concilier  vQi^  faits  avec  la  théorie  ([ue  j<*  vous  énonçais  à 
Tinstant,  on  a  fait  app(?l  à  une  hypothèse  dont  je  vnus  ai  d(\jà 
Jiarlé  à  propos  de  la  palhogénie  des  poliomj élites  et  d<'s  poh né- 
vrites. On  a  prétendu  qu'en  cas  d'altération  des  cellules  géantes 
<centres  tropliiques)  de  la  zone  motrice,  la  suppn^ssion  delinllux 
trophique  retentissait  sur  les  parties  les  i)lus  éloignées  des 
centres,  avant  de  se  fain»  sentir  dans  les  parties  contiguës,  et 
<iu'elle  devait  retentir  dans  vww  mesure  prépondérante  sur  l<»s 
premières. 

Ainsi  comprises,  il  faut  dire  que  les  choses  cadrent  avec  les 
résultats  des  données  hislologicpies.  Malheureusement  tout  cet 
échafaudage  est  basé  sur  une  hvpothèsc*  qu(»  j(^  viens  de  vous 
énoncer  à  l'instant. 

En  sonniie,  cette  question  de  palhogénie,  comme  beaucoup 
d'autres  de  celles  (pii  touchent  aux  maladies  du  système  nerveux. 
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est  impossible  à  résoudre  dans  Tétat  acluel  de  nos  connaissances. 
Je  crois,  en  passant,  devoir  vous  signaler  Tintérét  qui  s'attache 
à  la  recherche  des  relations  éventuelles  pouvant  exister  entre  les 
altérations  et  les  simples  irritations  de  Técorce  grise  d<*s  circon- 
volutions, et  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal,  telle  qu'on 
la  trouve  réalisée  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et 
aussi  dans  certains  cas  de  tabès  spasmodique.  Je  vous  rappelle 
que,  dans  trois  observations  dont  j'ai  eu  à  vous  parler,  il  existait, 
deux  fois  des  Iroubh^s  mentaux  en  rapport  évident  avec  des  alté- 
rations de  l'écorce  grise,  et  dans  une  troisième,  une  tumeur  des 
méninges,  qui  avait  comprimé,  par  conséquent  irrité,  la  surface 
du  cerveau  dans  le  voisinage  de  la  zone  motrice. 

ÏHAiTEMENT.  —  Je  uc  VOUS  dis  ricu  à  cette  place  du  traitement 
de  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  car  je  consacrerai  deux 
leçons  au  traitement  des  atrophies  musculaires  progressives 
en  général.  Vous  connaissez  le  pronostic  que  comporte  la  mala- 
die dont  nous  nous  occupons  présentement.  Je  ne  puis  donc  que 
vous  répéter  que  la  sclérose  latérale  amyotrophique  compte  parmi 
les  formes  les  moins  curables  des  amyotrophies  spinales. 
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L*étu<Jc  <le  la  paralysie  plosso-lal)io-larynpéc  s'cncliaîne  à  celle  do  Talrophio 
iniis(!ulaire  progressive  spinale  (type  Aran-Duehcnne)  et  à  celle  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique.  —  llisTOHigi  k. 

Syuptohatologie.  —  Paralysie  el  atrophie  constante  de  trois  groupes  de  muscles. 
(Conséquences  de  la  paralysie  et  de  Fatrophic  des  muscles  de  la  langue.  Troubles 
de  la  prononciation.  Troubles  de  la  déglutition.  —  Conséquences  de  l'atrophie 
et  de  la  paralysie  des  muscles  du  voile  du  palais.  —  Consétiuences  de  la  para- 
lysie el  de  Tatrophie  des  muscles  des  lèvres.—  Autres  symptômes:  troubles 
de  la  sensibilité  ;  troubles  respiratoires  et  cardiaques.  Paralysie  du  nerf 
laryngé  inférieur.  —  Envahissement  des  muscles  de  l'œsophage.  Envahisse- 
ment des  muscles  masticateurs.  —  Contractions  fibrillaires.  —  Etat  de  l'exci- 
tabilité électrique  ;  réaction  de  dégénérescence.  —  Extension  possible  de 
l'atrophie  aux  muscles  du  tronc  et  des  membres. 

EîiOLOfiiE.  —  Age.  Refroidissement  et  surmenage  musculaire. 

Marche.  Pronostic. 

Rapports  de  i^\  paralysie  riLOsso-i.Auio-i.AR\NiiKE  avec  l'atrophik  misci-lviue.  —  L*a- 
trophie  est  constante  dans  les  muscles  paralysés.  —  La  paralysie  et  l'atrophie 
musculaires  ne  sont  pas  dans  un  rapport  de  dépen<lance  constant.  Parallèle 
entre  l'atrophie  musculaire  progressive  spinale  et  la  paralysie  glosso-labio- 
laryngée.  —  Rapports  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  avec  la  sclérose 
latérale  amyotrophique. 

ANAToyiE  PATH0L0(ii(^i  E.  —  Lésious  bulbaires.  —  Lésions  des  troncs  nerveux.  — 
Ordre  d'envahissement  des  noyaux  bulbaires. 

Patbogénie.  Diagnostic.  Traitement, 


Je  désire  consacrer  la  présente  leçon  à  la  maladie  ([ii'on  désigne 
couramment  en  France  sous  le  nom  de  Pftralt/sir  glo^so-lahio- 
larijngfie^  et  en  Allemagne,  sous  le  nom  de  Paralt/sie  bulbaire 
progressive. 

Cette  maladie,  vous  le  savez  déjà,  s'associe  quelquefois  à 
l'atrophie  musculaire  progressive  (type  Aran-Duchenne).  On  a 
prétendu  qu'il  ne  s'agit  pas  là  d'une  simple  complication,  que 
les  deux  maladies  n'en  font  qu'une,  qu'elles  relèvent  d'un  même 
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processus  aaatonio  pathologique  ayant  son  sièjro,  pour  Ywno. 
dans  la  moelle,  pour  l'autre ,  dans  le  bulbe;  voilà  du  moins 
lopinion  dominante. 

D'après  M.  Charcot,  ce  n'est  pas  à  Tatropliie  musculaire  pro- 
gressive (type  Aran-Duehenne)  que  s'associe  le  plus  comnni- 
nément  la  paralysie  glosso-labio-laryngée ,  mais  à  la  sclérose 
latérale  am yotrophique, que  j  ai  étudiée  dans  mes  dernières  leçons. 
Je  reviendrai  plus  loin  sur  ces  relations  de  la  paralysie  glossu- 
labio-laryngée  et  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique. 

Historique.  —  C'est  à  Duchenne,  de  Boulogne,  que  revient 
l'honneur  d'avoir  constitué  la  paralysie  glosso-labio-laryngéf»  à 
l'état  d'entité  morbide.  C'est  lui  qui,  le  premier,  a  reconnu  cette 
affection  d'entre  celles  avec  lesquelles  on  l'avait  .confondue  jus- 
qu'alors. C'est  à  lui  que  nous  devons  la  première  description 
complète  du  tableau  clinique  de  la  maladie,  description  à  laquelle 
il  n'y  a  pas  eu  grand'chose  à  changer  depuis.  Si  j'ajoute  qut* 
Duchenne,  procédant  par  voie  d'induction,  avait  deviné  l'origine 
bulbaire  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  et  que  nous 
sommes  redevables  aux  belles  recherches  de  Charcot,  de  con- 
naître le  siège  précis  et  la  nature  des  lésions  bulbaires  {\o  la 
maladie,  je  vous  aurai  dit  de  l'historique  de  la  question  tuut  ce 
qu'il  vous  importe  de  savoir  et  de  retenir  pour  Tintelligence  de 
ce  qui  va  suivre.  Je  vous  préviens,  du  reste,  que  ce  n'est  pas 
une  étude  approfondie  et  détaillée  de  la  paralysie  glosso-labi<t- 
laryngée,  que  je  vais  entreprendre  devant  vous;  je  n'ai  en  vut^ 
ici  que  de  faire  ressortir  les  analogies  et  les  relations  qui  existent 
entre  cette  maladie  et  les. deux  variétés  d'amyutrophies  spinales 
que  je  vous  ai  nommées  à  l'instant  :  l'atrophit;  musculaire  pro- 
gressive du  t\pe  Aran-Duehenne,  et  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique ;  vous  saisirez  bien  alors  la  raison  de  leur  association 
relativement  fréquente. 

SYMPTOMATOi.or.iE.  —  La  symptomalologie  de  la  maladie  se  trouve 
fidèlement  résumée  dans  ce  passage  où  Duchenne  indique  les 
circonstances  qui  lui  avaient  fait  découvrir  l'affection  nouvelle. 
J'ai  recueilli,  écrivait-il,  de  18^1  à  1862  «  treize  cas d'iuie  affection 
paralytique,  qui,  sans  cause  eonnu*^  envahit  successivemt»nl  les 
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muscles  de  la  langue,  ceux  du  voile  du  palais  et  Torbiculaire  dos 
lèvres  ;  qui  produit  des  troubles  progressifs  dans  larticulation 
des  mots  et  dans  la  déglutition;  qui,  à  une  période  avancée,  se 
complique  de  troubles  dans  la  respiration  ;  dans  laquelle  enfin 
les  sujets  succombent  ou  à  Timpossibilité  de  s'alimenter,  ou 
pendant  une  syncope  ». 

Paralysie  et  atrophie  constante  de  trois  groupes  de  muscles,  — 
La  symptomatologie  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  se  réduit 
donc,  dans  ses  traits  essentiels,  à  une  paralysie  avec  atrophie  de 
trois  groupes  de  muscles  qui  sont  : 

a) .  Les  muscles  de  la  langue  ; 

h).  Les  muscles  du  voile  du  palais  ; 

c).  Les  muscles  des  lèvres  (orbiculaire). 

Aux  symptômes  qui  dépendent  de  latrophie  et  de  la  paralysie 
de  ces  trois  groupes  de  muscles  viennent  s'en  joindre  d'autres, 
moins  fréquents  ou  plus  tardifs,  tels  que  les  troubles  de  la  respi- 
ration, et  qui  sont  en  rapport  avec  Textension  de  la  paralysie  et 
de  l'atrophie  à  d'autres  appareils  nmsculaires. 

Conséquences  de  la  paralysie  et  de  r atrophie  de  la  langue,  — 
Quelques  mots  sur  les  conséquences  de  cette  paralysie  et  de  cette 
atrophie  des  appareils  musculaires  que  je  viens  de  vous  nommer. 
C'est  généralement  la  langue  qui  est  prise  en  premier  lieu  ;  les 
troubles  qui  résultent  de  cette  atrophie  linguale  sont  de  deux 
ordres  : 

Troubles  de  la  prononciation^  troubles  de  ta  déglutition  et  de 
la  mastication^  qui  entravent  ralimentation,  au  point  de  menacer 
la  vie  du  sujet. 

Troubles  de  la  prononciation,  —  Pour  se  faire  une  idée  nette 
des  troubles  de  l'articulation  des  sons,  il  faut,  suivant  la  recom- 
mandation de  Duchenne,  commander  au  malade  de  retenir,  en 
parlant,  sa  langue  abaissée  et  fixée  contre  le  plancher  de  la 
bouche  ;  dans  ces  conditions,  la  voyelle  /,  les  consonnes  r,  ,v, 
/,  kj  g^  ch^  /,  rf,  ;?,  sont  prononcées  avec  une  difficulté  plus 
ou  moins  grande,  d'autant  plus  grande  que  la  langue  peut  moins 
s'élever.  La  parole,  suivant  la  remarque  de  Duchenne,  devient 
de  plus  en  plus  inintelligible,  par  raffaiblissement  progressif 
des  mouvements  de  la  langue  :  à  un  moment  donné ,  l'articu- 
lation des  consonnes  en  question  est  devenue  tout  à  fiiil  impos- 
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sible  :  a  leur  place,  le  malade  fait  entendre  une  sorte  de   gro- 
gnement. 

Troubles  de  la  déglutition,  —  Les  troubles  de  la  déglutition  se 
manifestent  d'abord  par  de  la  difficulté  pour  avaler  les  liquides. 
Par  suite,  la  salive  n'est  pas  déglutie  au  fur  et  à  mesure  de  son 
excrétion,  elle  s'accumule  dans  la  bouche  en  acquérant  une  vis- 
cosité très  grande,  et  elle  finit  par  s'écouler  au  dehors.  Cet  écou- 
lement d'une  salive  qui,  par  suite  de  sa  viscosité,  adhère  à  la 
langue,  aux  lèvres  et  à  la  voûte  palatine,  constitue  pour  log 
malades  un  tourment  incessant  ;  on  les  voit  sans  cesse  se  net- 
toyer la  bouche  avec  les  doigts  et  le  mouchoir.  Quand,  plus  tard, 
la  paralysie  linguale  a  fait  des  progrès,  la  gène  de  la  déglutition 
s'étend  aux  aliments  solides.  Les  malades  sont  dans  Timpossi- 
bilité  de  faire  progresser  les  aliments  d'avant  en  arrière  ;  ceux-ci 
s'accumulent  entre  les  arcades  dentaires  et  les  joues,  c'est  tout 
au  plus  si  le  doigt,  introduit  dans  la  bouche,  venant  à  suppléer 
la  langue  devenue  impropre  à  ses  fonctions,  parvient  à  faire 
progresser  le  bol  alimentaire  jusque  dans  le  gosier.  Lorsque, 
ensuite,  la  paralysie  linguale  se  complique  de  la  paralysie  du 
voile  du  palais,  la  déglutition  des  aliments  solides  devient  tout 
à  fait  impossible.  Même  pour  faire  passer  les  aliments  demi- 
liquides,  tels  que  les  potages,  jusque  dans  le  pharynx  et  l'œso- 
phage, les  malades  sont  obligés  de  recourir  à  un  subterfuge  : 
ils  renversent  leur  tète  en  arrière  en  plaçant  la  main  devant  la 
bouche,  de  manière  à  empêcher  les  aliments  d'être  rejetés  au 
dehors  avant  de  franchir  l'isthme  du  gosier. 

Conséquences  de  la  parabji^ie  et  de  fatrophie  des  muscles  du 
voile  du  palais.  —  Les  symptômes  en  rapport  avec  la  paralysie 
des  muscles  du  voile  du  palais  sont  du  même»  ordre  que  les  pré- 
cédents et  les  complètent  en  quelque  sorte.  Ce  sont  des  troubles 
de  la  phonation,  qui  portent  sur  certaines  labiales  —  le  />  et  le 
Ij  sont  prononcés  comme  me,  fe  ou  ce  ;  —  en  outre,  la  voix 
devient  nasillarde;  ce  sont  ensuite  des  troubh^sde  la  déglutition, 
tlunl  vous  devinez  déjà  la  manière  d'être  :  les  boissons  et  les  ali- 
ments demi-li(iuides.  au  moment  d'être  déglutis,  refluent  i»n 
}»artie  par  les  fosses  nasales,  comme  il  arrive  dans  toute  espèce 
de  paralysie  du  voile  du  palais. 

Conséquences  do  la  pnralt/sie  et  de  Y  atrophie  des  muscles  de< 
Irrres'.  —  Enfiu  la  paralysie  et  l'atrophie  des  nuisdes  des  lèvres 
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(orbiculaire)  se  traduit  d'ahord  pîir  un  faeics  caractéristique, 
dont  les  dessins  ci-joints  (flg.  47  et  48)  vous  donneront  une 
idée  ;  puis  par  la  difficulté  qu'éprouvent  les  malades  à  pro- 
noncer distinctement  les  voyelles  o  et  u.  A  mesure  que  la  para- 
lysie de  l'orbiculairc  progresse,  les  malades  éprouvent  de  plus 
on  plus  de  peine  à  rapprocher  et  à  projeter  en  avant  leurs  lèvres, 
pour  souffler,    siffler,  embras)-cr,    etc.    L'tnipos:>ibililc  de  pro- 
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noncer  les  voyelles  e,  i,  qu'on  observe  également,  a  été  attri- 
buée par  Duchenne  A  l'envahissement  du  carré  et  du  triangulaire 
des  lèvres.  Le  môme  auteur  avait  déjà  noté  l'envahissemeni 
possible  de  l'élévateur  de  la  lôvre  inférieure  (houppe  du  menton). 
A  part  ceux  que  je  viens  de  vous  nommer,  tous  les  autres 
muscles  de  la  face  demeurent  intacts.  A  ce  propos,  f)uclienne  a 
fait  remarquer  que  dans  la  paralysie  glosso-labio-larjngéê,  les 
muscles  qui  se  prennent  président  tons  aux  mêmes  fonctions,  à 
l'articulation  des  mots  et  à  la  déglutition.  Ce  fait  a  sa  raison 
d'être  dans  la  topographie  des  lésions  bulbaires  qui  engendrent 
la  paralysie  et  l'atrophie  des  muscles  (|ue  je  viens  de  vous  énu- 
mérer. 

Autres  symptômes.  Troubles  respiratoires  et  troubles  car- 
diaques. —  En  dehors  de  ces  symptômes  cardinaux,  en  rapport 
avec  la  paralysie  de  la  langue,  du  voile  du  palais  et  des  lèvres, 
it  en  est,  vous  disais-je,  qui  sont  d'observation  moins  constante 
ou  plus  tardive.  Ce  sont  des  troubles  respiratoires  et  cardiaques, 
troubles  d'ordre  paralyti(|uc,  qui  éclatent  sous   forme  d'accès 
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d'oi»prcssion,  d'étouffcmeiib  (paralysie  de  certains  muscles  respi- 
rateurs),  sous  forme  de  syncopes  qui  peuvent  être  mortelles,  et 
vous  savez  tous  que  la  syncope  est  l'expression  d'un  arrêt  des 
battements  du  cœur.  On  a  cherché  la  cause  de  ces  accidents 
dans  une  extension  des  lésions  bulbaires  au  centre  de  l'inner- 
vation cardiaque.  On  a  noté  encore  l'accélération  du  pouls 
(de  130  à  130),  qui  est,  vous  le  savez  sans  doute,  un  des  eflets 
de  la  paralysie  du  nerf  vague,  nerf  d'arrêt. 

Paralt/sie  du  nerf  lanjngé  inférieur.  —  A  une  période  avan- 
cée de  la  maladie,  la  voix  devient  faible,  quelquefois  elle  s'éteint 
complètement.  Cet  affaiblissement  de  la  voix,  allant  jusqu'à 
l'aphonie,  est  en  rapport  avec  une  paralysie  du  nerf  laryngé 
inférieur.  Cette  paralysie,  quand  elle  supprime  les  fonctions  des 
muscles  qui  opèrent  le  rap[)rochement  des  cartilages  arythé- 
noYdes,  devient  une  cause  d'accès  de  suffocation,  d'un  autre 
genre  que  ceux  dont  il  a  été  question  plus  haut.  Je  veux  parler 
des  accidents  qui  résultent  de  la  pénétration  de  particules  ali- 
mentaires dans  les  voies  respiratoires.  Par  suite  de  la  paralysie 
de  ces  muscles,  au  moment  de  la  déglutition,  la  lumière  du 
larynx  ne  s'elTace  plus,  et,  comme  d'autre  part,  l'abaissement  de 
Tépiglotte  se  fait  insuffisamment  par  suite  de  la  paralysie  du 
voile  du  palais  et  j)lus  encore  par  suite  de  la  paralysie  de  la 
langue,  les  aliments,  les  liquides  surtout,  s'engagent  jusque  dans 
la  trachée. 

Envahissement  des  muscles  de  [œsophage.  —  La  paralysie  et 
l'atrophie  peuvent  gagner  les  muscles  de  l'œsophage,  complica- 
tion très  rare,  et  qui  nécessite  l'emploi  de  la  sonde,  pour  alimenter 
les  malades. 

Enrahissement  des  muscles  ?nasticateurs.  —  Exceptionnelh^- 
nient  aussi,  la  paralysie  et  l'atrophie  peuvent  envahir  les  muscles 
masticateurs,  de  là  une  aggravation  des  troubles  de  la  mastica- 
tion, qu'enîirendre  la  paralysie  linguale. 

Confractions  fihrillaires,  —  H  est  deux  autres  ])()ints  relatif:* 
à  la  symplomalologie  de  la  paralysie  glosso-labio-larjngée,  sur 
lescpn'ls  je  crois  devoir  attirer  d'un<*  laçon  spéciale  votre*  attention* 
C'est  d'abord  que  I(»s  contractions  filtrillaires  ne  sont  pas  rares 
dans  cette  maladie.  Naturellement  c'est  aux  lèvres  qu'ion  aura  le 
plus  de  facilité  de  constater  i-e  phénomène. 

Etat  de  ICrcitaltiHt'*'  eiectrique.  Ucaction  de  dé<jénèrescenc<^ 
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— ^  D'autre  part,  les  recherches  d'Erb  nous  ont  appris  que  hi 
réaction  de  dégénérescence  fait  partie  de  la  symptomatologîe 
delà  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Les  premiers  observateurs 
n'avaient  porté  leur  attention  que  sur  rexcîtabîlîté  faradiquo, 
signalée  par  les  uns  comme  étant  restée  normale ,  par  d'autres 
comme  étant  diminuée,  voire  abolie  (Wachsmuth).  Cependant 
Kussmaiil  avait  noté,  dans  un  cas,  l'exagération  de  Texcitabilité 
mécanique  et  galvanique  de  lorbiculaîre  dos  lèvres,  coïncidant 
avec  rintégrité  de  Texcit^ibilité  faradique,  ce  qui  constitue,  vous 
le  5=avez  déjà,  le  propre  de  la  réaction  de  dégénérescence.  Une 
observai  ion  d'Erb,  ainsi  que  je  viens  de  vous  le  dire,  ne  laisse 
a  icun  doute  sur  Texistence  possible,  sinon  constante,  de  la  réac- 
t'on  de  dégénérescence  dans  la  paralysie  glosso-labio-laryngée, 
Exlension  possible  de  falrophie  aux  muscles  du  tronc  et  des 
membres.  —  Enfin,  détail  d'une  importance  majeure,  dans  le 
cours  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  on  voit  souvent 
l'atrophie  envahir  certains  muscles  du  cou  ou  encore  les  nuiscles 
de  la  main,  et, dans  ce  cas,  latrophie  peut  présenter  tous  les 
caractères  que  nous  lui  avons  trouvés  dans  le  typeAran-Duchenne. 
Je  vous  ai  déjà  dit  que  d'autres  fois  c'est  l'inverse  qui  arrive,  les 
symptômes  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  venant  s'ajouter 
à  ceux  de  l'atrophie  musculaire  progressive. 

Etiologie.  —  Quelques  mots  maintenant  sur  Yêtioloyie,  la 
marche^  la  durée  et  le  pronostic  de  la' paralysie  glosso-labio- 
laryngée. 

A  (je.  —  La  paralysie  glosso-labio-laryngée  est  une  maladie 
de  l'âge  mûr,  il  est  rare  qu'elle  apparaisse  chez  un  sujet  avant 
l'âge  de  quarante  ans  :  on  peut  se  demander  si  elle  a  été  obser- 
vée jusqu'ici  chez  des  enfants.  Des  causes  proprement  dites  de  la 
maladie  on  ne  sait  pas  grand'chose. 

Rpfroidissement.  Sunncm/r/e  musculaire.  —  Erb  incline  à 
reconnaître  au  refroidissenw^nl  et  au  surmenage  musculaire  (tel 
qu'il  survient  chez  les  joueurs  d'instruments  à  vent)  une  influence 
réelle  dans  le  développement  de  la  maladie.  D'autres  causes  ont 
été  invoquées  :  je  considère  connue  superflu  de  vous  les  énumé- 
rer  ici. 

MaDciik;  • —  Tiie  fois  que  ses  premiers  symptômes  sont   bieli 
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dessinés,  la  maladie  poursuit  son  cours  progressif  avec  une  rapi- 
dité relativement  grande.  Sa  durée  oscille  entre  un  et  trois  ans. 
Ainsi  que  je  vous  Tai  dit,  les  muscles  de  la  langue  sont,  en  géné- 
ral, les  premiers  affectes,  puis  la  paralysie  et  Tatrophie  gagnent 
successivement  les  muscles  du  voile  du  palais  et  des  lèvres.  Les 
troubles  de  la  respiration  et  de  la  circulation  ne  surviennent,  en 
général,  qu'à  la  phase  ultime;  très  souvent  ils  entraînent  le 
dénouement  fatal.  En  effet,  les  malades  succombent  le  plus  sou- 
vent soit  à  une  syncope,  soit  à  un  accès  de  suffocation  ;  la  mort 
par  inanition  lente  est  plus  rare. 

Pronostic.  —  Ce  que  je  viens  de  vous  dire  de  la  durée  moyenne 
de  la  maladie  vous  renseigne  suffisamment  sur  son  pronostic  qui 
est  très  grave. 

Rapports  de  la  paralysie  glosso-lario-uryngée  et  de  l'atrophie 
MUSCULAIRE  PROGRESSIVE  (type  Aran-Ducliennc).  —  Maintenant 
que  vous  connaissez  les  principaux  caractères  cliniques  de  la 
paralysie  glosso-labio-laryngée,  j'insiste  encore  une  fois,  pour 
éviter  tout  malentendu,  sur  ce  que  la  paralysie  des  appareils 
musculaires,  lrap])és  dans  celte  maladie,  s'accompagne  toujours 
d'une  atrophie  i)lus  ou  moins  prononcée,  plus  ou  moins  appré- 
ciable à  l'inspection  et  au  toucher.  Sur  ce  point,  Duchenne,  de 
Boulogne,  avait  commis  une  grave  erreur.  Préoccupé  qu'il  était 
d'assurer  à  sa  paralysie  glosso-labio-laryngée  une  individualité 
nosologique  hors  de  conteste,  il  a  prétendu  établir  une  ligne  de 
démarcation  infranchissable  entre  cette  maladie  et  l'atrophie  mus- 
culaire spinale.  En  effet,  trompé  par  des  apparences,  il  avait  for- 
mulé cet  aphorisme  erroné  :  que  la  seconde  de  ces  deux  maladies 
est  une  atrophie  sans  paralysie^  tandis  que  la  première  serait 
une  jiaraUjsie  sans  atrophie,  A  l'appui  de  cette  dernière  asser- 
tion il  a  invoqué  un  cas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée  dans 
lequel  on  voyait  «  que  la  langue  avait  été  frappée  (dès  le  début) 
de  cette  parésie,  qui  avait  augmenté  progressivement,  en  s'éten- 
dant  au  voile  du  palais  et  à  rorbiculaire  des  lèvres  ;  qu'après 
six  mois  de  durée,  alors  qu'elle  était  à  son  maximum,  la  langue 
rependant  avait  conservé  toute  son  ampleur,  et  que  les  muscles 
ne  s'étaient  pas  atr(»phiés  ».  C'est  ce  que  j'ai  toujours  observé, 
ajoutait  Duchenne,  <'t  c'est  ce  (|iii  est  inexact,  vous  répéterai-jc 
à  mon  tour. 
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Vatrophie  est  comtante  dans  les  muscles  paralysés.  — 
Duchenne,  je  vous  lai  dît  à  Tinstant,  a  été  trompé  par  des 
apparences,  qui  font  croire  à  labsence  de  Talrophie  là  oîi  Texa- 
men  microscopique  fournit  les  preuves  du  contraire.  En  d  autres 
termes,  il  arrive  que  chez  un  malade  atteint  de  la  paralysie 
glosso-labio -laryngée,  les  organes  paralysés,  la  langue  notam- 
ment, conservent  leur  volume  normal  ;  les  apparences  sont  ainsi 
en  faveur  de  l'absence  d'atrophie.  Le  malade  succombe.  On  exa- 
mine au  microscope  des  coupes  provenant  de  la  langue,  des 
plans  musculaires  des  lèvres,  du  voile  du  palais  ;  on  constate  que 
les  fibres  musculaires  en  grand  nombre  se  trouvent  étouffées  et 
atrophiées  au  sein  d'une  gangue  de  tissu  conjonctîf  proliféré. 
C'est  ainsi  notamment  que  les  choses  se  sont  passées  dans  un 
cas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée,  publié  par  Charcot,  et 
qui  est  resté  classique.  Depuis  lors,  les  preuves  de  ce  que  je 
viens  de  vous  dire  se  sont  multipliées,  et  presque  tous  les  obser- 
vateurs sont  d'accord  pour  admettre  que  l'atrophie  des  muscles 
paralysés  est  un  élément  constant  de  la  paralysie  glosso-labio- 
laryngée. 

La  paralysie  et  Vatrophie  musculaire  ne  sont  pas  dans  an 
rapport  de  dépendance  constant.  —  Ce  n'est  pas  à  dire  que  la 
paralysie  et  l'atrophie  soient  dans  une  dépendance  étroite  Tune 
de  l'autre,  comme  cela  a  lieu  dans  l'atrophie  musculaire  j)rogres- 
sive.  Il  arrive  que  la  paralysie  précède  de  plus  ou  moins  long- 
temps l'atrophie  dans  un  même  muscle,  ou  que  les  deux  se  déve- 
loppent simultanément  dans  différents  muscles.  Cela  signifie 
que  les  lésions  nerveuses  qui  engendrent  la  paralysie  et  celles 
qui  engendrent  l'atrophie,  ne  portent  vraisemblablement  pas  sur 
les  mêmes  organes  de  l'appareil  d'inncr^'ation. 

Parallèle  entre  fatrophie  musculaire  progressive  (type  Aran- 
Duchenne)  et  la  paralysie  glosso-labio-laryngée ,  —  Si  mainte- 
nant nous  dressons  le  parallèle  entre  les  deux  maladies,  paralysie 
glosso-labio-laryngée  et  atrophie  musculaire  progressive  (forme 
spinale),  voici  les  analogies  que  nous  serons  conduit  à  faire  res- 
sortir : 

L'une  et  l'autre  sont  des  maladies  de  Tàge  mûr,  Tune  et 
l'autre  ont  une  évolution  relativement  rapide.  Sans  doute,  la  durée 
moyenne  de  l'atrophie  musculaire  progressive  (forme  spinale) 
dépasse  sensiblement  la  moyenne  de  la  durée  de  la  paralysie 
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glosso-labîo-laryngée  ;  cela  tient  à  ce  que  les  centres  et  les 
appareils  lésés  dans  la  première  ont  une  importance  physiologique 
beaucoup  moindre  que  dans  la  seconde.  Mais  ne  perdez  pas  de 
vue,  d'autre  part,  qu  entre  toutes  les  formes  d'atrophie  muscu- 
laire progressive,  la  forme  spinale  se  distingue  par  son  évo- 
lution relativement  rapide,  ce  qui  établit  précisément  un  point 
de  rapprochement  entre  cette  forme  d  atrophie  musculaire  pro- 
gressive et  la  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Toutes  deux  com- 
prennent dans  leur  symptomatologie  des  contractions  fibrillaires 
et  la  réaction  de  dégénérescence,  deux  autres  phénomènes  qui 
différencient  la  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  dite 
spinale,  des  autres  formes  d'atrophie  musculaire  progressive  (pie 
nous  avons  étudiées. 

Puis,  ainsi  que  vous  le  savez  déjà,  il  n*est  pas  rare  que  les 
deux  affections  s'associent  entre  elles;  il  nest  pas  ran»  que 
latrophie  musculaire  progressive  (type  Aran-Duchenne),  par- 
venue aune  période  avancée,  se  complique  des  symptômes  de  la 
paralysie  glosso-labio-laryngée  ;  il  est  encore  moins  rare  que, 
dans  le  cours  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  ainsi  que  je 
vous  l'ai  signalé  plus  haut,  certains  muscles  du  cou,  d(»  la  main, 
de  Tavant-hras  soient  frappés  d'atrophie.  Ce  sont  là  des  faits  qui 
nous  montrent  les  deux  maladies  allant,  en  quelque  sorte,  au- 
devant  Tune  de  l'autre. 

Rapports  de  la  parai f/sin  (jlossO'labîO''larj/ngi'e  avrc  la  sclérosp 
latrrale  amt/otrophique,  —  Les  vues  que  je  viens  de  vous  ex- 
poser sur  les  relations  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  et 
de  l'atrophie  musculaire  progressive  spinale  ont  cours  surtout 
en  Allemagne.  En  France  depuis  quehiues  années,  on  envisage 
les  choses  différemment.  On  admet  comme  je  vous  lai  dit  déjà, 
que  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  s'associe  surtout  à  la  slé- 
rose  latérale  aniyotrophi(iue,  et  que  c'est  j)our  ces  deux  états 
morbides  surtout  (|u'il  \  a  lieu  d'admettre  une  relation  très 
étroite  entre  les  processus  anatomo-pathologiques.  Vulpian  a 
défendu  «-ette  thèse  dans  ses  leeons  sur  les  maladies  du  svstème 
nerveux,  il  a  insisié  sur  ce  (pie,  dans  la  paralysie  glosso-labi«»- 
laryngée  el  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophiciue,  la  topogra- 
phie de  la  lésion  est  la  même,  qu'elle  porte  à  la  fois  sur  la 
substance  grise  et  sur  les  faisceaux  blancs  pyramidaux.  Vid- 
pian    en  était  venu  à  se   demander  s'il  ne  s'agissait  pas  plut 
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de  deux  formes  d'une  même  maladie  que  de  deux  maladies  dis- 
tinctes. 

Cette  thèse  de  Tidenlitc  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngoe  et 
de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  a  été  défendue  par  Déjerinc. 

D'après,  Déjerine  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  vraie  et  pri- 
mitive, celle  dont  les  symptômes  n'apparaissent  pas  à  la  suite 
des  symptômes  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  qui  s'établit 
d'emblée,  serait  l'expression  d'une  sclérose  latérale  pjTamidale 
amyotrophique  bulbo-méduUaire,  à  marche  descendante.  Pour 
bien  me  faire  comprendre  sur  ce  point  délicat,  je  vais  vous  pré- 
senter les  choses  ainsi  :  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et  la 
paralysie  glosso-labio-laryngée,  d'après  la  théorie  que  je  viens 
de  vous  exposer,  sont  toutes  les  deux  des  expressions  d'un  môme 
processus  bulbo-spinal,  qui  intéresse  la  substance  grise  anté- 
rieure (cellules  motrices  et  trophiques),  et  le  faisceau  pyramidal. 
Tantôt  le  processus  suit  une  marche  ascendante,  et  alors  les 
symptômes  de  la  sclérose,  latérale  amyotrophique  ouvrent  la 
marche,  et  ceux  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  ne  viennent 
qu'en  seconde  date  ;  tantôt  la  marche  du  processus  est  descen- 
dante, et  la  succession  des  symptômes  inverse;  enfin,  il  peut 
arriver  que  le  processus,  débutant  par  la  moelle,  n'ait  pas  le 
temps  de  remonter  jusqu'au  [bulbe  et  réciproquement,  alors 
les  symptômes  se  réduisent  à  ceux  de  la  paralysie  glosso-labio^^ 
laryngée,  et  le  malade  meurt  avant  que  le  processus  bulbo- 
spinal  ait  eu  le  temps  de  parcourir  ces  deux  étapes. 

Cependant,  cette  théorie  n'est  pas  acceptée  par  tout  le  monde, 
en  France,  et  je  crois  que  Charcot,  notamment,  admet  l'existence 
d'une  forme  de  paralysie  glosso-labio-laryngée  indépendante  de 
la  sclérose  latérale  amyotrophique. 

A  ce  propos,  je  vous  ferai  remarquer  que  j'ai  publié,  en 
collaboration  avec  M.  Duval,  une  observation  de  paralysie  glosso- 
labio-laryngée  où  les  lésions  bulbaires  étaient  strictement  limitées 
à  la  substance  grise  d'un  certain  nombre  de  noyaux  moteurs, 
sans  sclérose  des  pyramides  bulbaires.  11  est  vrai  que  l'examen 
histologique  de  la  moelle  a  fait  découvrir  une  atrophie  de  la 
substance  grise  des  cornes  antérieures,  d'intensité  très  variable, 
suivant  les  niveaux  considérés.  Cette  altération  des  cornes  anté- 
rieures spinales  n'avait  pas  donné  lieu  à  une  atrophie  apparente 
du  Ironc  et  des  membres,  du  vivant  du  sujet. 
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A>ATOMiE  PATiioixiGiQi'E.  —  Léstons  bulbuires.  —  Les  lésions 
consistent,  essentiellement  dans  une  atrophie,  par  dégénéres- 
cence, des  cellules  ganglionnaires  de  certains  noyaux  gris  du 
bulbe.  Voilà  ce  qui  caractérise  le  processus  anatomique  de  la 
paralysie  glosso-labio-laryngée.  Mais  cette  dégénérescence  de 
certains  noyaux  du  bulbe  échappe  souvent  à  Texamen  à  l'œil 
nu,  et  même  à  Texamen  microscopique  pratiqué  sur  des  pièces 
fraîches.  Par  contre,  quand  on  examine  au  microscope  des  coupes 
du  bulbe  convenablement  durcies  et  Iraitées  par  les  réactifs 
appropriés,  Taltération  dégénérative  des  noyaux  gris  est  d'obser- 
vation constante,  si  tant  est  qu'on  ait  affaire  à  un  exemple  authen- 
tique de  paralysie  glosso-labio-laryngée. 

Dans  le  territoire  des  noyaux  lésés,  on  constate  que  les  cellules 
ont  diminué  de  volume,  qu'elles  sont  en  quelque  sorte  ratati- 
nées; leur  protoplasma  est  infiltré  de  pigment;  le  noyau  a  disparu. 
Au  fur  et  <\  mesure  des  progrès  de  cette  dégénérescence  atro- 
phiquiî,  le  nombre  de  ces  cellules  ganglionnaires  va  en  diminuant, 
et  î\  leur  place  il  ne  reste  plus,  finalement,  que  des  amas  informes 
de  pigment.  Donc,  nous  pouvons  distinguer  dans  l'évolution  de 
ro  processus  atrophique  deux  phases  :  l'une  qui  se  raractcriso 
par  ladiniiimtioii  du  nombre  et  du  volume  des  cellules  ganglion- 
naires, diminution  qu'on  n'apprécie  bien  ((ue  par  comparaison 
avec  des  pièces  provenant  d'un  bulbe  inUicl;  puis,  dans  une 
seconde  phase,  il  ne  reste  plus,  dans  la  zone  du  noyau  considéré, 
mille  traciî  d'une  organisation  cellulaire ,  mais  seulement  des 
débris  de  cellu](»s  sous  forme  d'amas  de  pigment.  Je  n'insiste  pas 
sur  les  altérations  concomitantes  du  tissu  interposé  aux  noyaux 
gris,  allérations  en  rapport  avec'unt».  sclérose  interstitielle  de  ce 
tissu,  (|ui  entraîne,  comme  conséquence  forcée,  une  atrophie  par 
compression  des  libres  nerveuses. 

l/sinns  (1rs  /roncs  nerveux.  —  J'ajouterai  seulement  que  ce 
processus  inlerstitiel  se  continue  dans  les  troncs  nerveux  qui  j^ar- 
leiil  (l(»s  noyaux  allérés  (nerfs  bulbaires),  et  qu'il  entrauie  une 
nlropliie  prononcée  de  ces  Ironcs  nerveux.  C'est  là  ce  qui  frappe 
à  première  vue,  à  l'examen  macroscopique  d'un  bulbe  prove- 
nanl  d'un  cas  de  jKiralysie  glosso-labio-lar\ngée  :  les  nerfs  bul- 
baires se  présentent  sous  l'aspect  de  cordons  très  grêles,  d'une 
teinte  grisàlre.  C'est  cette  lésion  qui  a  frappé  les  observa- 
l<Hirs,  Duménil  entre  autres,  aux  premières  autopsies  qu'on  eut 
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occasion  de  faire,  dans  des  cas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée. 

Ordre  d'envahissement  des  noijaux  bulbaires,  —  Voyons  main- 
tenant quelle  distribution  présente  cette  atrophie  des  noyaux  gris 
bulbaires. 

C'est  le  noyau  de  Thypoglosse  qui  est  en  général  le  premier 
atteint  ;  c'est  aussi  la  substance  grise  de  ce  noyau  qui  a  subi 
les  ravages  les  plus  considérables,  lorsque  la  maladie  a  pré- 
senté une  durée  tant  soit  peu  longue,  et  que  Tatrophic  dégéné- 
rative  a  pu  envahir  un  certain  nombre  de  noyaux  bulbaires,  qui 
sont,  outre  celui  de  Thypoglosse  :  le  noyau  de  Taccessoire  et  du 
nerf  vague;  la  portion  du  noyau  du  facial,  en  rapport  d'origine 
avec  la  branche  inférieure  de  ce  nerf,  plus  rarement  le  noyau 
glosso-pharyngien.  Exceptionnellement,  on  a  constaté  la  dégé- 
nérescence du  noyau  de  Toculo-moteur  externe,  de  lacoustique, 
du  noyau  moteur  de  la  cinquième  paire. 

Pathogéme.  —  Ces  lésions,  il  me  sera  facile  de  vous  le  faire 
comprendre ,  rendent  parfaitement  compte  des  symptômes  qui 
composent  le  tableau  clinique  de  la  paralysie  glosso-labio-la- 
ryngée. 

Dans  la  majorité  des  cas,  vous  dîsais-je,  la  scène  pathologique 
s'ouvre  par  des  symptômes  en  rapport  avec  une  paralysie  de  la 
langue.  Or,  c'est  le  centre  de  l'innervation  motrice  de  cet  organe 
qu'on  trouve  le  premier  lésé,  et  la  lésion  frappe  les  cellules  gan- 
glionnaires chargées  de  transmettre  l'influx  nerveux  aux  fibres 
contractiles  de  la  langue,  elle  frappe  ces  cellules  en  les  désorgani- 
sant. De  même,  la  paralysie  motrice  des  lèvres,  de  l'orbiculairc 
notamment,  nous  est  expliquée  par  Taltération  dégénérative  du 
noyau  du  facial  inférieur,  centre  d'innervation  motrice  des  muscles 
labiaux.  Vous  devez  savoir,  par  vos  études  antérieures  de  phy- 
siologie, que  les  voies  d'innervation  centrifuge  de  l'appareil  de 
la  déglutition  comprennent  les  branches  motrices    du    glosso- 
pharyngien  et  du  pneumogastrique,  renforcées  par  les  anasto- 
moses du  facial  et  du  spinal.  Or,  vous  venez  de  voir  que,  lorsque 
la  paralysie    glosso-labio-laryngée  a    duré    un   certain    temps, 
l'atrophie  dégénérative  a  envahi  les  noyaux  des  nerfs  en  question. 
On  explique  ainsi  les  troubles  de  la  déglutition,  qui  font  partie 
intégrante  de  la  symptomatologie  de  la  maladie.  Enfin,  si  dans 
l'un  ou  l'autre  cas,  l'autopsie  a  révélé  la  participation  de  Toculo- 
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moteur  externe,  de  l'acoustique,  à  l'atrophie  dégénérative,  cette 
extension  du  processus  atrophique  rendait  compte  des  phéno- 
mènes insolites  observés  du  vivant  des  malades,  tels  que  la  para- 
lysie de  Toculo-motcur  externe,  les  troubles  auditifs,  etc. 

Voilà  donc  une  maladie,  où  la  corrélation  entre  les  symptômes 
et  les  lésions  centrales  se  présente  à  notre  esprit  de  la  façon  la 
plus  simple. 

Dlvgnostic.  —  Le  diagnostic  de  la  paralysie  glosso-labio-laryn- 
gée  peut  offrir  des  difficultés  sérieuses ,  au  début  de  la  maladie, 
lorsque  la  paralysie  et  l'atrophie  ne  sont  encore  limitées  qu  a  un 
petit  nombre  de  muscles,  muscles  de  la  langue,  muscles  du  voile  du 
palais.  Ainsi,  on  pourrait  être  tenté  de  confondre  la  maladie  avec 
une  paralysie  simple  du  voile  du  palais.  Mais,  comme  le  faisait  déjà 
remarquer  Duchenne,  celte  dernière  ne  s'accompagne  jamais  d  une 
gône  de  la  déglutition  assez  grande  pour  empêcher  les  malades 
d'avaler  leur  salive.  On  ne  voit  pas,  comme  dans  les  cas  de  para- 
lysie labio-glosso-laryngée,  la  salive  s'accumuler  dans  la  bouche 
pour  refluer  au  dehors.  Puis,  si  la  voix  a  un  timbre  nasal,  dans 
les  cas  de  paralysie  simple  du  voile  du  palais,  on  n'observe  point, 
par  contre,  les  troubles  de  la  prononciation  que  je  vous  ai  signa- 
lés plus  haut. 

La  confusion  avec  une  paralysie  faciale  n'est  possible,  à  la 
rigueur,  que  lorsque  la  paralysie  de  la  septième  paire  existe  des 
deux  côtes  (diplégie  faciale),  et  à  une  période  de  la  paralysie 
glosso-labio-laryngée  où  celle-ci  n'affecte  encore  que  les  muscles 
des  lèvres.  Mais  il  est  exceptionnel  que  la  diplégie  faciale  soit 
limitée  à  la  branche  inférieure  de  la  septième  paire,  et  que  des 
muscles  autres  que  ceux  des  lèvres  n'y  participent  point.  Puis, 
les  résultats  de  l'exploration  électrique  seront  difl'érents  dans  les 
deux  cas.  L'excitabilité  faradique  est  abolie  dans  les  cas  de  para- 
lysie glosso-labio-laryngée.  Enfin,  quand  on  est  à  même  d'obser- 
ver les  malades  pendant  quelque  temps,  la  marche  progressi- 
vement extensive  de  la  paralysie  gloso-labio-laryngée  permettra 
toujours  de  distinguer  celle-ci  d'une  diplégie  faciale,  même 
limitée  à  la  branche  inférieure  du  facial,  ou  d'une  paralysie 
simple  du  voile  du  palais. 

Il  est  ensuite  des  cas  où  un  ensemble  de  symptômes  assez  sem- 
blables à  ceux  de  la  paralysie  labio-glosso-laryngée  se  trouve  en 
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rapport  avec  des  lésions  cérébrales.  M.  Lépine,  en  France,  a  spécia- 
lement attiré  l'attention  des  médecins  sur  les  fait?i  de  ce  genre. 
Dans  un  travail  publié  en  collaboration  avec  M.  Arthaud,  j'ai,  pour 
ma  part,  insisté  sur  les  caractères  différentiels  ([ui  permettent  de 
distinguer  Tune  de  l'autre  cette  paralyïfie  pseudo-bulbaire  d'ori- 
gine cérébrale,  de  la  paralysie  labio-glosso-laryngée. 

Dans  la  première^  le  début  des  accidents  est  brusque,  marqué 
souvent  par  un  ictus  apoplectiforme.  Les  muscles  paralysés  ne 
sont  pas  frappés  d'atrophie;  la  paralysie  faciale  s'étend  d'ordinaire 
aux  muscles  innervés  par  la  branche  supérieure  do  la  septième 
paire;  souvent  elle  se  complique  d'une  hémiplêirie  des  membres, 
sans  atrophie,  de  manifestations  convulsives,  quelquefois  d'allaques 
épileptiformes,  et  aussi  de  troubles  intellectuels. 

Tout  cela  fait  défaut  dans  les  cas  de  paralysie  glosso-labio- 
laryngée,  maladie  qui  débute  d'une  façon  insidieuse,  qui  évolue 
d'une  façon  lente  et  progressive,  qui  s'accompagne  de  troubles 
respiratoires  et  cardiaques  étrangers  à  la  symptomatologie  de  la 
paralysie  pseudo-bulbaire  d'origine  cérébrale.  Vous  voyez  qu'avec 
beaucoup  d'attention,  il  vous  sera  toujours  possible  de  trancluM* 
cette  question  de  diagnostic  différentiel. 

Une  compression  lente  de  la  moelle  allongée,  opérée  par  une 
tumeur,  ou  par  quelque  autre  lésion  en  foyer,  peut  encore  donner 
lieu  à  un  ensemble  de  symptômes,  qui  en  impost^nt  |)lus  uu 
moins  pour  un  cas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Mais  les 
tumeurs  de  Tencépliale  suscitent  presque  toujours  d'autres 
symptômes,  céphalalgie,  vomissements,  vertiges,  convulsions, 
qu'on  n'observe  pas  dans  les  cas  de  paralysie  glosso-labio-lar\n- 
gée;  puis,  la  couïpression  s'exerce  presqm»  toujours  sur  d'autres 
nerfs  que  ceux  qu'on  trouve  intéressés  dans  les  cas  de  paralysie 
glosso-labio-laryngée,  elle  détermine  la  paralysie  des  nerl'^ 
moteurs  de  TomI,  du  facial  supérieur,  des  troubles  de  la  sensi- 
bilité dans  la  sphère  du  trijumeau.  Enfin  les  symptomos  en 
relation  directe  avec  cette  compression  de  nerfs  peuvent  être 
limités  à  un  seul  côté,  ce  qui  n'arrive  pas  pour  les  syuïptnmes 
de  la    paralysie   glosso-labio-laryngée. 

Je  vous  rappelle  encore  que  cette  dernière  s'associe  souvent  à 
l'atrophie  musculaire  progressive  .type  Aran-Duchenne  .  autn* 
caractère  qui  peut  servir  au  diagnostic  différentiel. 
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TnAiTEMENT.  —  La  paralysie  glosso-labio- laryngée  est  une 
maladie  essentiellement  incurable.  Hammond  rapporte  qu'il  a 
obtenu  des  améliorations  passagères,  par  la  faradisation  des 
muscles  paralysés,  chez  un  malade,  en  combinant  la  faradisation 
avec  lapplication  du  courant  galvanique  et  l'administration  interne 
du  phosphore. 

En  somme,  on  ne  connaît  pas  encore  un  seul  cas  de  paralvsie 
glosso-labio-laryngée  bien  avérée,  où  la  maladie  ait  pu  élre 
onravée  d'une  façon  définitive. 


XXXIX 

HALÂDIES  DE  LA  MOELLE  QUI  SE  COMPLIQUENT  EXCEPTIONNELLEMENT 

FATROPHIE  MUSCULAIRE 

Atrophie  musculaire  dans  les  myélites  communes  (myélite  disséminée  ou 
myélite  transverse).  —  Atrophie  musculaire  en  rapport  avec  une  compression  de 
la  moelle.  —  Atrophie  musculaire  dans  la  sclérose  en  plaques  ;  <lans  le  labes 
dorsalis.  —  Conclusion. 


Je  me  vois  arrivé  au  terme  de  ces  leçons  sans  avoir  pu  remplir 
la  seconde  partie  de  mon  programme.  Je  me  proposais  de  faire 
suivre  cette  étude,  consacrée  aux  atrophies  musculaires  et  no- 
tamment aux  maladies  dans  la  symptomatologie  desquelles  domine 
Tatrophie  musculaire  progressive  —  un  certain  nombre  de  maladies 
de  la  moelle,  que  vous  connaissez  maintenant,  sont  de  ce  nombre 
—  de  faire  suivre  cette  étude  de  celle  des  scléroses  de  la  moelle 
autres  que  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  dont  je  vous  ai 
exposé  rhistoire.  Comme  telles  j'aurais  été  amené  à  étudier  :  la 
sclérose  primitive  des  cordons  latéraux,  qui  évolue  d'habitude, 
sous  les  traits  du  tabès  spasmodique,  mais  qui  ne  doit  pas  être 
confondue  avec  ce  dernier,  je  crois  en  avoir  fourni  la  démonstra- 
tion dans  une  étude  récente  (Article  :  tabès  spasmodique  du  Dic- 
tiojinaire  encyclopédique  des  Sciences  médicales)  ;  la  sclérose  pri- 
mitive des  cordons  de  GoU  ;  le  tabès  dorsalis  ou  ataxie  locomotrice 
progressive,  dont  le  substratum  anatomo-pathologique  est,  en 
partie,  représenté  par  la  sclérose  des  cordons  postérieurs.  Enfin, 
j'aurais  terminé  ce  cycle  par  une  étude  de  la  sclérose  en  plaques, 
qui  entretient  des  relations  étroites  avec  les  scléroses  systéma- 
tiques des  centres  nerveux. 

Dans  l'impossibilité  où  je  me  trouve  de  parcourir  celte  seconde 
étape,  je  me  propose  de  consacrer  le  peu  de  temps  qui  me  reste 
à  vous  dire  quelques  mots  des  maladies  de  la  moelle,  autres  que 
celles  que  nous  avons  déjà  étudiées,  et  qui  peuvent  accidentelle- 
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ment  compter  l'atrophie  musculaire  parmi  leurs  symptômes. 
Ce  sera,  en  quelque  sorte,  le  complément  de  cette  étude  d'en- 
emble  sur  les  amyotrophics. 

Atrophie  musculffire  dnm  les  mj/élitea  communes  [myélite 
disséminée  ou  myélite  transrerse).  —  Je  puis  vous  dire  d'abord 
que,  d  une  façon  générale,  toute  affection  et  même  toute  lésion 
de  la  moelle  peut,  à  un  moment  donné  de  son  évolution,  se  com- 
pliquer d'atrophie  musculaire  progressive,  lorsqu'elle  vient  à 
retentir  sur  les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures, 
pour  altérer  la  structure  ou  seulement  le  fonctionnement  de  ces 
cellules,  qui  sont  les  centres  trophiques  des  muscles  du  squelette. 
Laissons  de  coté  les  myélites  (poliomyélites  antérieures)  qui 
comptent  parmi  leurs  symptômes  habituels,  sinon  constants,  une 
amyotrophie  dont  vous  connaissez  les  caractères,  d'après  ce  que 
je  vous  en  ai  dit  dans  les  précédentes  leçons.  N'envisageons  que 
la  myélite  commune,  qui,  anatomiquement,  se  présente  dans  sa 
forme  aigut^  à  l'état  de  foyers  plus  ou  moins  volumineux,  dissé- 
minés dans  toute  l'épaisseur  de  la  moelle.  Comme  principaux 
symptômes,  cette  myélite  aigu(5  comprend  :  de  la  fièvre,  de  la 
rachial^^ie,  des  douleurs  en  ceinture  et  dans  les  membres;  une 
paralysie  précoce  et  à  marche  rapide,  qui  frappe  les  membres, 
qui  se  conipli(jue  d'une  abolition  de  la  sensibilité  et  du  pouvoir 
réflexe,  d'une  rélention  d'urine  et  des  matières  fécales,  laquelle 
fait  ensuiti^  place  à  l'incontinence,  par  suite  de  la  paralysie  des 
sphincters  ;  la  iormalion  rapiih*  d'une  eschare  au  siège.  Or,  exTej)- 
tionnellement,  et  surtout  lorsque  celte  myélite  n'aboutit  pas  à 
une  mort  rapide,  on  peut  voir  s'ajouler  de  lalrophie  nmsculaire 
aux  symptômes  susdits.  Ainsi  ([ue  l'a  montré  M.  Charcot,  en 
pareil  ras,  les  fo\ers  de  nnrlite  intéressent  la  substiuice  irrise 
des  connus  anlérieures. 

Il  peut  en  iMre  de  même  dans  la  myélite  chronique  conunune, 
qui  tanlôt  se  présente  sous  la  forme  de  foyers  disséminés  (myélite 
circonscrite},  tanlôt  intéresse  toute  l'épaisseur  de  la  moelle  sur 
une  hauteur  plus  ou  moins  grande  (nn élite  transverse).  Dans 
ces  cas,  la  sunjUomatologie  comprend  comme  traits  essentiels  : 
des  douleurs  erratiques,  des  phénomènes  de  paresthésie,  de  la 
constriction  en  ceinture,  de  la  faiblesse  des  membres,  membres 
inférieurs  surtout,  de  l'exagération  des  réflexes,  et  plus  tard,  de 
la  paralysie,  des  contractures,  de  la  trépidation  épileptoïde.  des 
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phénomènes  d'hypereslhésie,  xiu  priapisme,  de  rincontinence 
d'urine  ;  plus  tard  encore,  Tabolition  des  réflexes  et  de  la  sen- 
sibilité, l'abolition  du  pouvoir  génésique,  Tincontinence  d'urine 
et  des  matières  fécales,  des  troubles  trophiques  du  côté  de  la 
peau,  et  notamment  des  escharcs  au  siège.  Lorsque,  en  pareil 
cas,  une  atrophie  musculaire  diffuse  vient  s'ajouter  aux  symp- 
tômes habituels,  vous  pourrez  conclure,  sans  crainte  d'erreur,  que 
la  mvélite  envaliit  les  cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Dans  la  myélite  transverse,  la  subtance  grise  est,  le  plus  souvent, 
peu  touchée,  et  quand  elle  Test,  au  niveau  des  cornes  cintérieures, 
c'est  toujours  dans  une  petite  étendue,  et  dans  une  région  de  la 
moelle  qui  innerve  les  muscles  du  tronc, de  telle  sorte  que  l'atrophie 
musculaire  qui  se  développe  dans  ces  conditions  passe  inaperçue. 

Atrophie  musculaire  en  rapport  avec  une  compression  de  la 
moelle.  —  La  même  conclusion  s'impose  dans  les  cas  où  l'atro- 
phie musculaire  vient  s'ajouter  à  des  symptômes  en  rapport  avec 
la  "compression  de  la  moelle,  quelle  que  soit  d'ailleurs  la  cause 
de  la  compression. 

Je  vous  citerai  notamment  les  tumeurs  des  méninges,  situées 
à  la  partie  antérieure  de  la  moelle,  comme  entraînant,  avec  une 
fréquence  relativement  grande,  l'atrophie  musculaire  des  membres. 

Atrophie  musculaire  dans  la  sclérose  en  plaques.  —  Ce  que 
je  vous  ai  dit  des  rapports  de  la  myélite  disposée  en  foyers  dissé- 
minés et  de  l'atrophie  musculaire  peut  s'appliquer  à  la  sclérose 
en  plaques.  Celle-ci,  qui  se  traduit  par  une  symptomalologie  très 
polymorphe,  ne  s'accompagne  pas  souvent  d'atrophie  muscu- 
laire progressive,  mais  quand  atrophie  musculaire  progressive 
il  y  a,  c'est  preuve  que  des  foyers  de  sclérose  intéressent  les 
cornes  antérieures  de  la  moelle.  Je  vous  citerai,  comme  preuve, 
une  observation  publiée  par  Pitres  [liertfe  mensuelle  de  méde- 
cine, 1877,  p.  896).  11  s'agissait  d'une  femme,  entrée  à  la  Salpé- 
trière,  dans  le  service  du  professeur  Charcot,  et  qui  présentîiit 
comme  symptômes  :  de  la  parésie  des  membres  avec  contracture 
légère  et  atrophie  musculaire.  L'atrophie  intéressait  les  muscles 
des  éminences  thénar  et  hypothénar,  la  plupart  des  autres  muscles 
des  membres  supérieurs  et  les  muscles  des  membres  inférieurs, 
ainsi  que  le  fit  constater  l'autopsie.  Or,  l'examen  d'un  certain 
nombre  de  surfaces  de  coupes  a  montré  que,  en  plusieurs  points, 
les  foyers  de  sclérose  atteignaient  ou  dépassaient  même  les  cornes 
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antérieures;  sur  certaines  coupes,  ces  cornes  avaient  complMc- 
ment  disparu. 

Un  auteur  allemand,  Erbstein,  a  publié  une  observation  de 
sclérose  en  plaques,  relative  à  un  sujet  qui,  pendant  sa  Aae, 
avait  présenté  une  atrophie  très  prononcée  de  la  partie  antérieure 
de  la  langue.  A  Tautopsie  du  sujet,  on  trouva, dans  le  bulbe,  de 
nombreux  îlots  de  sclérose,  interposés  entre  les  faisceaux  radi- 
culaires  des  nerfs  hj^poglosses  ;  du  côté  droit,  le  noyau  de  l'hypo- 
glosse était  remplacé  par  un  îlot  de  sclérose. 

Soit  dit  en  passant,  vous  trouverez  dans  le  travail  de  M.  Pitres 
des  indications  relatives  à  un  certain  nombre  de  cas  do  sclérose 
en  plaques  avec  atrophie  musculaire  plus  ou  moins  nette.  Les 
recherches  que  j'ai  faites  m'ont  laissé  cette  conviction  que,  dans 
les  faits  plus  récents,  l'atrophie  musculaire  n'a  été  que  très  rare- 
ment signalée. 

Atrophie  musculaire  dam  le  tabès  dorsalis.  —  Je  passe  au  labes 
dorsalis.  Dans  cette  maladie,  on  a  observé  un  certain  nombre 
de  fois  une  hémi-atrophie  de  la  langue  (observations  de  Raymond 
et  Artaud,  de  Westphall,  de  Koch  et  Marie),  d'autres  fois,  de 
l'atrophie  musculaire  aux  membres,  voire  une  atrophie  qui  évo- 
luait sous  les  traits  de  l'atrophie  musculaire  progressive,  ainsi, 
notamment,  dans  une  observation  relatée  par  Duchenne,  de  Bou- 
logne [Traité  de  rélectrii^ation  localisée,  S*'  édition,  p.  6o2),  dans 
une  observation  d'Eulenburg  [Berliner  Klin.  Woch.^  1883).  Je 
dis  qu'il  s'agit  d'abord  de  faits  rares,  et  c'est  l'avis  qu'a  exprimé 
mon  mai  In»  Vulpian,  dans  ses  leçons  sur  le  système  nerveux.  Je 
dis  ensuite  que  cette  atrophie  nmsculaire,  quel  que  soit  son  siège, 
constitue  une  complication  du  tabès.  Ce  dernier  point  denianrle 
quelques  explications. 

Nous  ne  connaissons  pas  encore,  d'une  façon  bien  précise,  la 
topographie  des  lésions  qui  représentent  le  subslratuni  anatomo- 
pathologique  du  tabès  dorsalis.  Ces  lésions  peuvent  présenter 
une  extension  très  variable  en  hauteur  et  en  largeur,  mais  ce  qui 
est  admis  i)ar  tous  les  analomo-palhologistes,  c'est  qu'eUes  ne 
s'étendent  pas  jusqu'aux  cornes  antérieures.  Quand,  exception- 
nellement, cette  extension  du  processus  aux  cornes  antérieures 
est  réalisé,  on  a  affaire  non  plus  à  un  cas  de  tabes-lype,  mais 
à  une  association  de  deux  lésions  systématiques,  à  ce  que  les 
Allemands  ont   appelé  une  aiïection  systématique   combinée.  La 
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question  est  seulement  de  savoir  si  Tatrophie  musculaire  qui 
peut  survenir  dans  le  cours  du  tabès  dorsalis  est  toujours  en 
rapport  avec  Textension  du  processus  spinal  aux  cornes  anté- 
rieures. Jusque  dans  ces  derniers  temps,  il  n'y  avait  aucune 
raison  de  douter  qu  il  en  fût  autrement,  à  en  juger  par  les  faits 
connus.  Ainsi,  dès  1871,  M.  Cliarcot  avait  communiqué  à  la 
Société  de  biologie  (séance  du  22  avril)  le  cas  d'une  femme 
ataxique,  chez  laquelle  il  avait  vu  survenir  une  atrophie  mus- 
culaire de  Textrémité  supérieure  d'abord,  puis  de  rextrémilé 
inférieure  et  enfin  de  tout  le  corps  du  côté  droit.  Cette  atrophie, 
à  marche  assez  rapide,  intéressait  plus  spécialement  certains 
groupes  de  muscles,  notamment  ceux  des  éminences  thénar  et 
hypothénar  aux  membres  supérieurs.  M.  Cliarcot  avait  prévu 
que  le  développement  de  cette  atrophie  musculaire  était  l'indice 
de  Tcxtension  de  la  sclérose  des  cordons  postérieurs  aux  cornes 
antérieures  de  la  moelle.  L'autopsie  do  cette  femme,  faite  par 
Pierret,  justifia  plus  tard  l'exactitude  de  ces  prévisions. 

Plus  récemment  (1877),  Leyden  apublié  un  cas  de  tabesdorsalis 
compliqué  d'atrophie  nmsculaire,  où  l'autopsie  a  fait  découvrir  la 
coexistence  d'une  poliomyélite  antérieure  avec  le  tabès  dorsalis. 
Le  malade,  un  homme  d(î  quarante-neuf  ans,  présentait,  en  fait 
de  symptcMnes  du  tabès,  des  douleurs  fulgurantes,  de  Tincoordi- 
nalion  motrice  dans  les  quatre  membres,  du  ptosis  à  droite.  La 
maladie  durait  depuis  une  dizaine  d'années,  lorsque  se  développa 
une  atrophie  musculaire,  qui  envahit  les  quatre  membres  et  le 
tronc,  avec  une  intensité  variable  d'une  région  à  l'autre. 

Elle  était  prononcée  surtout  aux  éminences  thénar  et  hypothé- 
nar des  membres  supérieurs,  et  aux  muscles  du  thorax.  A  l'au- 
topsie du  sujet,  on  trouva  une  sclérose  des  cordons  postérieurs, 
et  une  atrophie  des  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures 
qui  atteignait  son  maximum  au  renflement  cervical,  et  qui  se  con- 
tinuait jusqu'à  la  région  lombaire. 

A  l'autopsie  d'un  malade  de  Cuffer,  un  ataxique  avec  atrophie 
des  éminences  thénar,  l'examen  histologique  de  la  moelle,  que 
j'aî  pratiqué  en  collaboration  de  M.  Artaud,  a  fait  constater  la 
dégénérescence  d'un  certain  nombre  de  cellules  des  cornes  an- 
térieures dans  la  région  de  la  moelle  qui  est  considérée 
comme  le  centre  d'innervation  des  muscles  de  la  main. 

Enfin,  l'année  dernière  (1887)  M.  Condoléon  a  publié,  dans  sa 
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thèse  inaugurale,  une  observation  de  M.  Joffroy,  autre  exemple 
de  tabès  dorsalis  compliqué  d  atrophie  musculaire  de  la  main 
gauche,  avec  diminution  du  nombre  des  cellules  ganglionnaires 
des  cornes  antérieures,  au  niveau  des  septième  et  huitième  ver- 
tèbres cervicales  du  côté  gauche,  constatée  à  Tautopsie. 

Je  rappellerai  que,  moi-môme,  j'ai  publié  (Gazette  médicale 
de  Paris,  i882,  p.  114)  un  cas  de  paralysie  spinale  aiguë  de 
ladulte,  développée  dans  le  cours  du  tabès  dorsalis;  mais  dans 
ce  cas,  chose  curieuse,  les  symptômes  du  tabès  dorsalis  se  sont 
dissipés  lors  de  Tapparition  de  la  paralysie  spinale. 

Donc,  jusque-là,  les  faits  connus  démontraient  ce  que  je  vous 
disais  à  Tinstanl,  à  savoir  que  Tatrophie  musculaire  progressive, 
quand  elle  apparaît  dans  le  cours  du  tabès  dorsalis,  dénote  l'ex- 
tension du  processus  spinal  aux  cornes  antérieures.  Mais  voici 
que,  il  y  a  quelques  semaines,  M.  Déjerine  a  communiqué  à  la 
Société  de  biologie  (25  février  1888)  quatre  cas  d  atrophie  mus- 
culaire chez  des  tabétiques,  où  Tautopsie  a  démontré  l'intégrité 
des  cornes  antérieures  et  des  cellules  motrices  de  la  moelle. 
M.  Déjerine  s'est  appuyé  sur  ces  faits  pour  soutenir  «  que,  dans 
l'immenso  majorité  des  cas,  Tamyotrophie  des  ataxiques  relève 
dune  altération  des  nerfs  moteurs  périphériques,  sans  participa- 
tion aucune  de  la  substance  grise  des  cornes  antérieures  et  des 
celhiles  motrices  au  processus  ».  M.  Déjerine  ne  nie  pas  que, d'au- 
tres fois,  Tatrophie  musculaire  des  tabétiques  puisse  être  l'expres- 
sion d'une  téphromyélile  antérieun»,  mais  il  s'agirait  alors,  selon 
lui,  «  d'une  coïncidence  fortuite  ».  Pour  M.  Déjerine,  la  véritable 
atrophie  nuisculaire  des  tabétiques  est    d'origine  périphérique*  . 

En  somme,  si  l'on  lient  compte  de  cette  nouvelle  catégorie  de 
faits,  forc(»  est  de  rr'connaiire  que  l'atrophie  musculaire  des  tabé- 
tiques (^sl  tantôt  l'expression  d'une  téphroniyéHle  antérieure, 
tîintôl  relie  d'une  névrite  périphérique,  sans  altération  a])parent(» 
des  cornes  anlérieun.'s.  Reste  à  savoir  s'il  s'îigit  là  de  deux  calé- 

'  Dans  lin  lr.iv.iil  pani  posUM-ii'uremonl  à  ro-^  liNji^ns  {firvur  tfe  inrd*'rint\ 
II"  '2,.'{  el  K  ISS',);, M.  Dcjoriiif  a  loii^iirnuMit c'iudié  ralropliic  niiisoulairedos  ataxi- 
ques. H  «'^l  arrivé  à  celte  coneliision  (pu*  :  Tatrophit;  iniisoulaire  est  relalivomeiil 
fréqiientr  «lans  le  eours  <iu  lahes  (20  p.  100),  (pielle  fait  partie  intégrante  de  la 
hynij)tuni.itolo^n«î  de  eelte  maladie,  qu'elle  se  montre  en  général,  à  une  période 
avancée  du  tabès,  «ju'elle  m.irelje  symétri<iuement.  avec  une  grande  lenteur, 
débutant  par  les  mus<.'les  d«îs  e\trén)ités,  et  donnant  lieu  à  des  déformations 
caraetéri>ti(|ues  d(îs  pieds  rt  des  orteils  ;  enfin,  (ju'elle  dépend  d'une  altération 
des  nerfs  musculaires,  «lont  l'intensité  «liminue  de  la  périphérie  vers  le  centre. 
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gories  de  Caîls  dissemblables,  comme  le  suppose  M.  Déjcrine, 
et  si,  dans  la  très  grande  majorité  des  cas,  Tatrophie  musculaire 
des  tabélîques  relève  d'une  névrite  périphérique  primitive,  indé- 
pendante de  toute  altération  structurale  ou  dynamique  des  centres 
trophiques  de  la  moelle. 

11  y  aurait  lieu,  à  ce  propos,  de  reprendre  la  discussion  que  je 
vous  ai  exposée,  à  propos  des  rapports  des  névrites  multiples 
à  forme  amyotrophique  avec  la  poliomyélite  antérieure.  11  y 
aurait  lieu  de  se  demander  si,  dans  un  cas  d'amyotrophie  tahé- 
tique,  avec  névrites  périphériques  disséminées,  labsence  d'al- 
térations apparentes  des  cornes  antérieures  est  une  raison 
suffisante  de  conclure  que  la  névrite  s  est  développée  d'une  façon 
primitive  et  indépendante,  si  elle  n'a  pas  été  la  conséquence  d'nn 
trouble  fonctionnel  ou  nutritif  des  centres  trophiques  de  la  moelle. 
Je  ne  veux  pas  revenir  sur  les  arguments  qu'on  a  invoqués  pour 
et  contre  cette  dernière  interprétation.  Je  veux  seulement  vous 
faire  remarquer  que,  dans  un  cas  de  tabès  qui  dure  depuis  des 
années,  la  moelle  est  envahie  dans  une  grande  partie  de  sou 
étendue  (cordons  postérieurs,  substance  grise  postérieure)  par  des 
lésions  inflammatoires  qui  forcément  doivent  retentir  sur  la  cir- 
culation, la  nutrition  et  le  fonctionnement  des  autres  parties  du 
névraxe.  Ce  retentissement,  en  tant  qu'il  s'exerce  sur  les  cornes 
antérieures,  peut  aboutir  à  des  altérations  appréciables  de  la 
structure  des  cellules  ganglionnaires,  ou  à  un  simple  trouble  dyna- 
mique, cela  n'est  pas  douteux.  Or,  vous  le  savez  déjà,  la  patho- 
logie et  l'anatomie  nous  ont  fait  connaître  la  dépendance  étroite 
dans  laquelle  sont  les  nerfs  moteurs  périphériques  par  rapport  aux 
cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures.  Les  recherches  de 
M.  Vignal,  notamment,  nous  ont  appris  que  le  développement 
des  fibres  nerveuses  motrices  est  postérieur  au  développement  des 
cellules  ganglionnaires,  que  ce  développement  est  d'autant  plus 
parfait  qu'on  considère  des  portions  de  fibres  nerveuses  plus  rap- 
prochées de  la  moelle,  et  qu'il  ne  se  fait,  eu  quelque  sorte,  que 
sous  l'impulsion  des  cellules  trophiques.  Je  me  demande,  dès  lors, 
étant  donnée  cette  dépendance  étroite  de  la  fibre  nerveuse  motrice 
par  rapport  aux  cellules  trophiques  de  la  moelle,  s'il  n'est  pas 
plus  naturel  d'admettre  que  les  névrites  amyotrophiques  survenant 
dans  le  cours  du  tabès,  sont  l'expression  d'une  altération  de 
structure  ou  d*un  simple  trouble  dynamique  des  cellules   gan- 
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glionnaires    des   cornes   antérieures,   lesquelles    subissent    en 
quelque  sorte  le  contre-coup  des  lésions  caractéristiques  du  tabès*. 

Je  rappelle  que,  d'après  mes  expériences,  des  lésions  expé- 
rimentales très  légères  de  la  moelle,  guérissant  assez  vite,  ont 
parfois  pour  conséquence  des  altérations  des  nerfs  périphériques, 
qui,  elles,  au  contraire,  persistent  pendant  des  années.  11  me 
semble  qu'il  faut  tenir  grand  compte  de  ce  fait,  dans  Tinter- 
prctation  pathogéniquc  des  névrites  périphériques. 

Jusqu'à  plus  ample  informe,  je  conclus  que,  malgré  les  faits 
récents  publiés  par  M.  Déjerine,  on  peut  maintenir  la  doctrine  de 
Cliarcot,  et  rapporter  à  une  altération  des  cornes  antérieures  les 
ainjotropliies  qui  se  développent  dans  le  cours  d'une  affection  spi- 
nale, telle  que  le  tabès  dorsalis,  la  sclérose  en  plaques,  les  myélites. 

Donc,  toute  lésion  de  la  moelle,  primitive  ou  secondaire, 
si  elle  vient  à  retentir  sur  les  grandes  cellules  motrices  des 
cornes  antérieures  (cellules  trophiques),  peut  avoir  pour  consé- 
quence une  atrophie  musculaire  correspondant  aux  muscles 
inervés  par  les  nerfs  en  rapport  avec  ces  cellules  trophiques. 
Rappelez-vous  que,  môme  dans  les  lésions  cérébrales  en  foyer, 
irisions  plus  ou  moins  étendues,  ce  retentissement  peut  avoir 
lieu;  il  se  produit  parfois,  alors  même  qu'il  n  existe  qu'un  trouble 
funcliomiel  des  centres  moteurs.  L'une  des  formes  cliniques  de 
riiémiplégie  infantile  est  principalement  caractérisée  par  de 
Tatrophie  musculaire,  en  rapport,  dans  ce  cas,  avec  des  désordres 
plus  ou  moins  étendus  de  l'hémisphère  du  coté  opposé  (poren- 
céphalie,  etc.);  et  dans  l'hystérie,  vous  le  savez,  ime  atrophie 
musculaire  semblable  se  rencontre  parfois,  sans  qu'il  existe  aucune 
lésion  anatomique  du  coté  des  centres  trophiques  et  moteurs. 

Je  regrette  que  le  temps  me  presse,  car  je  serais  entré  dans  plus  de 
détails  relativement  à  ces  questions.  Quoi  qu'il  en  soit,  je  crois  que 
vous  connaissez  bien,  maintenant,  la  signification  du  symj)tome 
atrophie  niusculains  et  àquelles  lésions  anatoniiques  il  correspond. 

'  Jo  rapiK'llcrai,  à  ce  propos,  (luc,  dans  un  (ravail  rêoenl  {Elude  des  maladies 
ffu  si/stè/iie  îiervrux  en  Russie.  Taris  1889),  j'ai  signalé  les  recherches  d'un 
médecin  russe,  M.  Erlilsky,  surTanalomie  pathologique  de  la  paralysie  alcoolique. 
D'après  M.  Krlilsky,  les  allcrations  des  nerfs  périphériques  qui  se  développent 
sous  l'influence  de  l'alcoolisnio,  auraient  souvent  pour  cause  des  lésions  proto- 
palhiques  des  cornes  antérieures  de  la  moelle.  Seulement  ces  altérations  des 
cornes  antérieures  sont  très  disséminées  en  hauteur,  de  telle  sorte  qu'elles 
liassent  facilement  inaperijues,  si  lexamen  histologique  ne  porte  pas  sur  des 
coupes  suflisamment  nombreuses  et  assez  rapprochée^. 
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A.  —  Atrophies  musculaires  d'origine  MYOPATiiiyuE.  électricité.  —  Farad isalion  ; 
ses  cITets.  —  Faraclisation  localisée;  faradisation  directe;  faradisation  indi- 
recte; faradisalion  î^'énêralisée.  —  Galvanisation  pêriphêritiiie.  Galvano-fara- 
disalion. 


Je  me  propose  de  consacrer  celle  leçon  el  la  suivante  à  des 
considérations  générales  sur  le  traitement  des  atrophies  muscu- 
laires, pour  donner  en  quelque  sorte  une  sanction  pratique  à  cette 
étude  de  pathologie.  Jusqu'ici  j'ai  évité  à  dessein  d'entrer  dans  des 
détails  circonstanciés  sur  le  traitement  des  difTérents  états  mor- 
bides dont  j'ai  eu  à  vous  entretenir.  C'était  pour  vous  éviter  des 
redites  qui  eussent  absorbé  un  temps  précieux.  Sans  doute,  dans 
les  différentes  formes  d'amyotrophies  que  nous  avons  étudiées,  il 
peut  y  avoir  des  indications  différentes  à  remplir  ;  n'empêche  que 
leur  traitement  comporte  l'emploi  d'un  certain  nombre  d'agents 
communs,  entête  desquels  figure  l'électricité.  C'est  surtout  à  vous 
faire  connaître  les  ressources  que  vous  pourrez  tirer  de  l'emploi 
de  ce  puissant  moyen  thérapeutique  dans  le  traitement  des  atro- 
phies musculaires,  que  je  veux  consacrer  cette  leçon  et  la  suivante. 

Je  suppose  résolu  le  problème  qui  se  pose  tout  d'abord  à  votre 
esprit  dans  un  cas  pareil,  et  qui  est  relatif  à  la  nature  de  la  lésion 
musculaire,  de  l'atrophie  :  S'agit-il  d'un(5  atrophie  musculaire 
développée  sur  place,  d'une  myopathie  primitive,  ou  d'une  atro- 
phie musculaire  myélopalhique ,  consécutive  h  des  altérations 
spinales  (substance  grise  des  cornes  antérieures),  ou  d'une  atro- 
phie musculaire  neuropathique,  c'est-à-dire  consécutive  à  d(»s 
altérations  des  nerfs  périphériques?  —  Quand  je  dis  résolu,  en 
p<irlant  de  ce  problème,  je  vais  peut-être  un  peu  loin,  car  vous 
savez  maintenant  de  quelles  obscurités  est  enveloppée  la  patho- 
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génie  des  maladies  amyoti'ophiques,  à  quelles  difficultés  on  se 
heurte  quand  il  s'agit  d'établir  le  diagnostic  du  siège  primitif  des 
lésions  qui  ont  eu  pour  aboutissant  l'atrophie  musculaire. 

A.  — Atrophies  musculaires  d'origine  myopathique.  — Je  suppose 
donc  que  vous  ayiez  des  raisons  positives  de  croire  à  la  nature 
myopathique  d'une  affection  qui  évolue  sous  les  traits  de  Tatrophie 
musculaire  progressive  (je  laisse  de  côté  la  question  des  atrophies 
musculaires  circonscrites)  ;  je  suppose  que  vous  vous  trouviez  en 
présence  d'une  de  ces  formes  familiales  d'atrophie  musculaire 
progressive,  que  nous  avons  étudiées  précédemment.  Dans  un  cas 
pareil,  il  semble,  a  priori^  que  nos  moyens  d'intervention  aient 
plus  de  chance  d'aboutir,  parce  qu'ils  s'adressent  à  une  lésion 
exclusivement  périphérique  et  plus  accessible  à  nos  moyens 
curalifs.  11  n'en  est  rien,  et  pour  des  motifs  que  vous  connaissez. 

Par  cela  même  que  ces  atrophies  musculaires  myopathiques, 
qui  se  présentent  le  plus  souvent  à  notre  observation  avec  les 
caractères  d'une  atrophie  familiale,  se  développent  sous  l'influence 
de  l'hérédité  morbide,  leur  évolution  obéit  en  quelque  sorte  à 
une  loi  fatale  ;  elle  se  poursuit  lentement  mais  progressive- 
ment^ sans  que  rien  puisse  enrayer  cette  marche  progressive.  Il 
semble  qu'en  vertu  d'un  vice  constitutionnel,  antérieur  à  la  nais- 
sance, le  système  musculaire  du  malade  soit  dévié  de  son  évolu- 
tion normale,  et  voué  à  une  dystrophie  à  laquelle  rien  ne 
saurait  l'arracher.  Cependant,  comme  vous  ne  devez  jamais,  en 
présence  d'un  malade,  renoncer  à  l'espérance  d'atténuer  son  mal, 
sinon  de  le  guérir,  comme  dans  un  cas  d'atrophie  musculaire 
progressive,  il  plane  toujours  des  points  de  doute  sur  la  véritable 
nature  de  la  myopathie,  vous  ne  manquerez  pas  d'avoir  recours 
aux  agents  susceptibles  de  relever  la  nutrition  des  muscles  altérés 
ou  menacés  par  l'atrophie. 

Connue  tels,  vous  avez  surtout  :  Y  électricité^  le  massage  et  la 
gymnastique  médicale. 

Je  ne  ferai  que  vous  signaler  ces  deux  derniers  moyens;  leur 
mise  en  œuvre  e\ige  une  éducation  et  des  connaissances  tech- 
ni([ues  spéciales,  qui  sont  encore  peu  répandues  dans  le  monde 
des  praticiens.  J(*  vous  ai  dif  à  l'instant  que  je  veux  vous  parler 
surtout  de  l'emplui  de  l'électricité,  mode  d'intervention  érainem- 
m<»nt  scientifique,  qui  occupe  un  rang  beaucoup  plus  noble  dans 
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la  hiérarchie  des  pratiques  thérapeuthiques  inanuelles,  et  dont 
VOUS  aurez  des  occasions  quotidiennes  d'apprendre  à  appliquer 
les  procédés. 

Electricité.  —  Far adisa lion.  —  Je  pose  d'abord  en  principe 
que  chaque  fois  que  vous  voudrez  faire  servir  Télectricité  au 
traitement  local  de  Tatrophie  musculaire,  c'est  au  courant  fara- 
dique  que  vous  devrez  vous  adresser  de  préférence.  La  faradisa- 
tion  constitue  en  effet  un  des  plus  puissants  moyens  d'agir  sur  la 
contractilité  des  fibres  musculaires. 

Effets  de  la  faradisation.  —  Vous  savez  tous,  et  j'ai  eu  déjà 
occasion  d'insister  sur  ce  fait,  que  pendant  la  durée  du  passage  du 
courant  faradique,  le  muscle  faradisé  exécute  une  série  de  con- 
tractions successives,  qui  peuvent  être  assez  rapprochées  pour  se 
confondre,  donnant  lieu  ainsi  à  une  sorte  d'état  tétanique  ;  tandis 
que,  quand  on  applique  le  courant  de  pile  sous  la  forme  ordi- 
naire, sans  faire  d'interruptions,  aussi  prolongée  que  soit  la 
durée  d'appHcation,  on  n'obtient  jamais  qu'une  contraction  au 
moment  de  la  fermeture  du  courant  et  une  autre  contraction  au 
moment  de  l'ouverture.  Donc,  vous  appliquerez  le  courant  fara- 
dique pour  réveiller  et  entretenir  la  contractilité  des  fibres  mus* 
culaires  dans  les  muscles  voués  à  Tatrophie  ou  déjà  envahis  par 
celle-ci  ;  et  il  va  sans  dire  que  ce  mode  d'intervention  n'a  quelques 
chances  d'être  efficace  qu'autant  que  la  contractilité  électrique  est 
conservée  partiellement. 

D'autres  explications  ont  été  données  de  l'action  du  courant 
faradique.  Tout  ce  qu'on  peut  dire  à  ce  sujet  peut  se  résumer 
dans  les  lignes  suivantes,  que  j'extrais  de  l'ouvrage  d'Erb,  et 
traduites  sous  une  forme  aussi  claire  que  possible.  Ces  lignes 
s'appliquent  non  seulement  à  la  faradisation,  maïs  à  tout  autre 
mode  d'électrisation  locale^  appliquée  de  façon  à  produire  des 
effets  excitants. 

Les  effets  excitants,  dit  Erb,  sont  surtout  à  rechercher  dans 
les  cas  d'affections  périphériques  du  système  nerveux,  mais 
aussi  dans  des  cas  d'affections  des  centres  nerveux,  et  leurs 
indications  répondent  à  des  rin*onslances  très  diverses  ;  «  c'est 
d'abord  le  cas  où  nous  pouvons  espérer  remédier  à  des  étals 
pathologiques  au  moyen  d'excitants  énergiques.  Puis,  quand 
nous  nous  proposons  de  vaincre  des  obstacles  qui  s'opposent  à 
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la  transmission  des  impressions  sensitives  et  des  incitations 
motrices  ;  de  même,  dans  le  cas  où  nous  voulons  entretenir 
Texcitabilité  des  nerfs  et  des  muscles  réduits  à  Tinactivité  fonc- 
tionnelle, ou  réveiller  cette  excitabilité  déjà  compromise,  lorsque 
nous  voulons  maintenir  en  état  de  perméabilité  les  voies  de 
transmission  menacées  dans  leur  rôle  fonctionnel;  puis  encore 
lorsque  nous  nous  proposons  d'agir  sur  les  nerfs  vaso-moteurs, 
pour  produire  des  modifications  cirôulatoires,  ou  lorsque,  par 
rintermédiairc  des  nerfs  trophiques,  nous  voulons  agir  sur  la 
nutrition  locale  des  tissus,  ou  que  nous  voulons  travailler  à  la  res- 
titution de  jnuscles  atrophiés,  en  provoquant  des  contractions 
datis  leur  niasse^  que,  par  conséquent,  nous  nous  préoccupons  de 
suppléer  aux  contractions  actives  et  passives  de  ces  muscles  par 
une  sorte  de  gymnastique  électrique;  enfin  aussi,  lorsqu'on  se 
propose  d'agir  par  voie  réflexe  sur  les  centres  nerveux,  en  exci- 
tant les  nerfs  sensitifs  de  la  périphérie,  pour  agir,  toujours  par 
voie  réflexe,  sur  d'autres  organes  périphériques,  sur  les  nerfs  vaso- 
moteurs,  sur  des  nerfs  moteurs,  sur  des  muscles,  sur  la  circula- 
tion, sur  la  respiration,  etc.  » 

Remarquez  bien,  messieurs,  et  c'est  un  point  sur  lequel  Erb  a 
insisté,  que,  dans  ce  programme  des  effets  attribuables  aux  exci- 
tations électriques  portées  sur  la  périphérie,  aux  excitations  fara- 
diques,  notamment,  presque  tout  est  hypothèse. 

Il  est  très  vraisemblable  que  ces  effets  se  produisent  réellement, 
mais,  pour  la  plupart  d'eux,  la  chose  est  encore  à  démontrer.  J'ai 
insisté  pour  ma  part  sur  celui  de  ces  effets  qui  est  le  moins  à 
mettre  en  doute,  celui  qui  consiste  dans  la  mise  enjeu  delà  contrar- 
tilité  des  nmscles,  celui  qui  est  surtout  à  rechercher  lorsque  colle 
rontractilitéest  menacée  par  Tatrophie  de  la  substance  contraclile. 

Cela  dil,  je  vais  vous  donner  quelques  indications  sur  la  tech- 
nique, sur  le  mode  d'application  du  courant  faradique.  Ce  modo 
d'application  varie  suivant  que  vous  vous  proposez  de  faire  de  la 
faradisation  localisée,  ou  de  la  faradisation  (jénéralisée, 

a).  Faradisation  localisée,  —  Avec  la  faradisation  localisée,  on 
attaque  indiciduellement  les  dilférents  nuiscles  sur  lesquels  on 
se  propose  d'îi^nr.  Vous  Irouverez  dans  l'incomparable  ouvra^'c 
(le  Duchenne.de  Boulogne (/)f^  l'électrisation  localisée),  les  rensei- 
gnements les  plus  circonstanciés  sur  ce  mode  d'application  du 
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courant  faradique.  Je  m'en  tiendrai  à  quelques  indications  géné- 
rales. 

Faradisation  directe.  —  Je  vous  ferai  remarquer  d^abord  que 
la  faradisation  localisée  peut  ôlre  directe;  c'est  lorsquon  vise  à 
atteindre  directement  la  substance  musculaire  avec  l'agent  élec- 
trique. Pour  cela,  on  applique  les  deux  électrodes  sur  la  région 
du  tégument  externe,  qui  correspond  à  la  masse  musculaire  qu'on 
se  propose  de  faradiser. 

Soit  dit  en  passant,  il  est  indispensable  de  s(»  servir  d'épongés 
ou  de  tampons  humides,  pour  que  le  fluide  électrif[ue  pénètre 
jusque  dans  la  profondeur  du  muscle,  les  électrodes  s(>clies devant 
être  réservées  aux  cas  où  vous  voulez  exciter  les  téguments  su- 
perficiels, pour  obtenir  une  révulsion  locale  et  des  effets  réflexes  à 
distance. 

Faradisation  indirecte.  —  Indépendamment  de  cette  faradisa- 
tion localisée  directe,  il  y  a  la  faradisation  localisée  indirecte;  elle 
a  pour  objet  de  faire  contracter  les  muscles  par  l'intermédiaire 
des  nerfs  moteurs  qui  les  animent;  c'est  donc  sur  le  nerf  moteur 
du  muscle  visé  qu'on  portera  l'excitation  faradique^  :  un(*  des  élec- 
trodes sera  appliquée  sur  une  région  indifférente,  telle  ([ue  le 
devant  de  la  poitrine,  tandis  (jucî  l'autre  —  élcM-trode  active  — 
sera  placée  en  un  point  où  le  tronc  nerveux  qu'on  se  propose» 
d'exciter  suit  un  trajet  superficiel.  Pour  ce  mode  de  faradisation, 
il  y  a  donc  à  connaître  Av^  points  d élection.  Vous  énumérer  ces 
points  d'élection  pour  les  principaux  nerfs  j)éripliéri(iues  lu'entraî- 
nerait  un  peu  loin;  ma  tâche  se  bornerait  d'ailleurs  à  vous  expo- 
ser les  résullals  des  belles  n»cherches  de.  Duchenne,  qui  dans  ce 
domaine  n'a  rien  laissé  à  faire  à  ses  successeurs.  Je  vous  répète 
ce  que  je  vous  ai  déjà  dit,  pour  tous  ces  détails,  qui  ressortiss(»nt 
à  l'anatomie  topographique  :  je  ne  puis  que  vous  renvoyer  au  livre 
de  Duchenne. 

b).  Faradisation  qénéralisév,  —  Indépendannnentdela  faradisa- 
tion localisée,  directe  ou  indirecte,  i\\  nid  faradisation  f/ctiéralisée, 
avec  laquelle  on  S(»  propose  d'agir  sur  rensend)le  d(»s  nerfs  ])éri- 
phériques.  Vous  devinez  déjà  que  ce  mode  d'électrisation  convien- 
dra surtout  dans  les  cas  d'affections  nc^rveuses  diffuses,  dans  les 
cas  de  polynévrites,  par  exemple.  Vousy  aurez  donc  recours  dans 
ces  amyolrophies  en  rapport  présumé  avec  une  névrite  périphé- 
rique diffuse,  disséminée.  Je  dois  vous  dire  c«îpendant  que  c'est 
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surtout  dans  Tautre  forme  de  névrite  diffuse,  celle  qui  évolue  sous 
les  traits  du  tabès  (pseudo- tabès,  nervo-tabes)  qu'on  a  obtenu 
des  résultats  remarquables,  de  véritables  guérisons,  avec  la  fara- 
disation  généralisée.  Voici  quelques  renseignements  sur  la  tech- 
nique de  ce  mode  d'électrisation. 

Le  malade  est  assis  sur  une  chaise,  ses  pieds  nus  appuyés  sur 
un  escabeau  à  plan  incliné.  Ce  plan  incliné  est  recouvert  d'une 
plaque  en  fer  ou  en  cuivre,  séparée  des  pieds  du  malade  par  un 
morceau  de  flanelle  mouillée;  la  plaque  est  reliée  à  lun  des  pôles 
d'un  appareil  d'induclion  {pôle  fixe).  Le  fil  qui  part  de  l'autre  pôle 
se  termine  par  un  pinceau  en  métal  ou  une  éponge  mouillée, 
ou  aboutit  à  la  main  de  l'opérateur,  c'est  le  pôle  mobile^  qu'on 
promènera  sur  différentes  régions  du  corps. 

On  commence  par  appliquer  le  pôle  mobile  sur  la  nuque,  en 
insistant  sur  la  faradisation  des  points  douloureux  et  des  régions 
correspondantes  aux  première ,  deuxième  et  septième  vertèbres 
cervicales.  On  promène  ensuite  le  pinceau  successivement  sur 
chaque  moitié  du  dos,  sur  la  poitrine,  sur  le  ventre  et  en  parti- 
culier sur  le  creux  épigastrique  (plexus  solaire),  sur  les  membres 
supérieurs  et  sur  les  membres  inférieurs,  enfin  on  termine  la 
séance  par  la  faradisation  de  la  lôle  et  des  ganglions  cervicaux, 
en  se  servant  de  la  main  comme  électrode. 

La  durée  de  chaque  séance  variera  de  cinq  à  quarante-cinq 
minutes,  suivant  la  susceptibilité  individuelle,  dont  on  juge  natu- 
rellement par  l'effet  produit.  En  moyenne,  la  durée  des  séances 
sera  de  quinze  minutes;  la  durée  de  l'application  sur  les  diverses 
régions  du  corps  a  été  fixée  de  la  façon  suivante  par  les  deux 
médecins  américains,  Beard  et  Rockwelle,  qui  se  sont  spéciale- 
ment occupés  de  cette  question  de  thérapeutique  : 

Tête,  1  minute;  cou  et  région  cervicale,  4;  dos,  3;  ventre,  3; 
membres,  4. 

Bien  entendu,  vous  ferez  porter  les  applications  de  préférence 
sur  les  régions  où  Texistence  de  la  névrite  disséminée  se  trahit 
par  des  symptômes  très  nets.  Il  ne  faut  pas  perdre  de  vue  que 
le  plus  souvent  ces  névrites  multiples  ont  de  la  tendance  à  se  gé- 
néraliser, à  envahir  jusqu'aux  nerfs  crâniens,  le  nerf  optique  jKir 
exemple.  Donc,  même  dans  les  cas  où  les  troubles  en  rapport 
avec  une  névrite  disséminée  sont  localisés  dans  les  membres  de 
certiunes  parties  du  tronc,  il  y  atout  avantage  à  appliquer  Tagent 
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électrique  sur  toutes  les  régions  que  je  viens  de  vous  énuraérer, 
cela  (1  autant  plus  que  cette  faradisation  généralisée  s'applique 
aussi  bien  au  système  nerveux  périphérique  qu'aux  centres  ner- 
veux. 

Je  vous  signale  en  passant  que  la  faradisation  généralisée  peut 
encore  être  appliquée  sous  la  forme  du  bain  électrique  (faradique). 

Je  crois  devoir  insister  aussi  sur  ce  fait  que,  d'une  façon 
générale,  il  faut  recourir  à  l'emploi  de  courants  faibles.  Il  y  a  ce- 
pendant une  exception  à  faire  à  cette  règle;  c'est  lorsque  l'on 
veut  agir  sur  des  muscles  déjà  fortement  atrophiés,  et  qu'il  s'agit 
de  mettre  en  jeu  le  peu  de  conlractilité  qui  subsiste  dans  un  petit 
nombre  de  fibres.  Dans  ce  cas,  vous  pouvez  recourir  à  la  pratique 
imaginée  par  Frommhold,  et  qui  consiste  en  ceci  :  Vous  appliquez 
dans  le  voisinage  du  muscle  deux  électrodes  humides  Wges,  en 
communication  avec  un  appareil  à  chariot  (vous  savez  qu'on  donne 
le  nom  de  chariot  à  un  annexe  de  la  bobine  d'induction,  qui  per- 
met de  graduer  à  volonté  l'intensité  du  courant)  ;  vous  faites 
passer  ensuite  un  courant  d'intensité  très  faible,  minima,  que 
vous  élevez  progressivement  et  lentement  au  maximum  de  ce  que 
peut  donner  l'appareil.  C'est  là,  je  vous  répète,  un  moyen  d'obtenir 
des  contractions  dans  les  muscles  qui  ne  conservent  que  des  traces 
minimes  de  contractililé.  Soit  dit  en  passant,  ce  même  résultat 
peut  être  obtenu  avec  un  courant  de  pile  intense  lorsque,  à  la 
faveur  d'un  dispositif  spécial,  on  fait  subir  au  courant  une  série 
de  changements  de  sens  ou  interversions  successives  (alternatives 
voltaïques). 

Galvanisation  périphérique,  —  J'en  ai  fini  avec  ce  qui  est 
relatif  aux  indications  et  à  la  technique  du  courant  faradique.  Je 
vous  rappelle  que  j'ai  posé  en  principe  que  celte  variété  de  cou- 
rant doit  surtout  êlre  employée  dans  les  cas  où  on  veut  agir  di- 
rectement sur  les  muscles  envahis  ou  menacés  par  l'atrophie,  et 
sur  leurs  nerfs.  Or,  il  faut  que  vous  sachiez  que  le  courant  galva- 
nique, le  courant  de  pile,  peut  également  être  employé  dans  les 
mêmes  circonstances.  Mais  alors,  pour  atteindre  le  but  voulu,  il 
faut  observer  certaines  règles  de  technique.  Voici  comment  vous 
procéderez  lorsque  vous  vous  proposez  d'agir  sur  un  muscle  ou 
un  nerf  de  la  périphérie  pour  obtenir  avec  le  courant  de  pile  des 
effets  A' excitation  locale:  vous  appliquez  l'électrode  positive  (que 
vous  aurez  soin  de  prendre  aussi  large  que  possible)  sur  une 
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région  indifférente  telle  que  la  région  lombaire  ou  la  région  ster- 
nale;  puis,  avec  Télectrode  négative  convenablement  humectée, 
vous  ferez  des  frictions  sur  la  région  du  muscle  ou  du  nerf  que 
vous  vous  proposez  d'exciter,  en  ayant  soin  de  vous  servir  d'u» 
courant  faible.  Dans  ces  conditions,  vous  obtiendrez  des  contrac- 
tions énergiques,  ondulées,  des  muscles  sur  lesquels  vous  agissez. 

Galvano-faradisation.  —  Je  vous  signale,  en  passant  et  à  titre 
de  simple  renseignement,  qu'un  médecin  anglais,  de  Watteville, 
a  imaginé  un  mode  d'électrisation  qui  permet  de  faire  agir  à  la 
fois  sur  un  même  muscle  ou  sur  un  même  nerf  le  courant  fara- 
dique  et  le  courant  galvanique  (galvano-faradisation)  ;  ce  sont  là 
des  subtilités  de  technique  qui  ne  rentrent  pas  dans  le  domaine 
de  la  pratique  courante. 

Voilà  pour  le  traitement  des  myopathies  primitives,  des  atro- 
phies musculaires  progressives  d'origine  myopathique.  Je  vous  ai 
signalé  plus  haut  leur  incurabilité  habituelle.  Je  vous  rappelle 
à  ce  propos  que  la  forme  de  myopathie  primitive,  qui  évolue  sous 
les  traits  de  la  paralysie  pseudo-hyperirophique,  comporte  un  pro- 
nostic moins  sombre;  traitée  à  ses  débuts,  hi  maladie  peut  guérir, 
je  vous  en  ai  cité  des  exemples. 

Je  vous  rappelle  aussi  qu'Erb  assigne  un  pronostic  relative- 
ment l'avorabh;  à  sa  forme  juvénile  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive; voire  qu'au  nioy(»n  de  réleclrieilé  il  a  obtenu  des  amé- 
liorations considénibles,  dans  des  cas  invétérés. 
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B,  —  Myopathies  myélopatiiiqies.  —  Supposons  maintenant 
qu'il  y  ait  des  raisons  de  croire  que  l'atrophie  musculaire  est  en 
rapport  avec  une  lésion  spinale,  qu'il  s'agisse  d'un  cas  d^amyo- 
trophie  progressive  de  la  forme  commune  (type  Aran-Duchenne), 
ou  d'un  cas  de  poliomyélite  antérieure  aiguë,  subaigul»,  ou  chro- 
nique :  ici,  nos  moyens  d'intervention  devront  être  dirigés  à  la 
fois  contre  la  lésion  centrale  et  contre  les  altérations  périphé- 
riques des  muscles. 

11  faut  réveiller  et  entretenir  la  contractilité  des  fibres  muscu- 
laires menacées  ou  envahies  par  l'atrophie.  Pour  atteindre  ce 
but,  c'est  h  la  faradisation  des  muscles  que  vous  aurez  recours 
de  préférence. 

Galvanisalioa  des  centres  nerveux  et  du  grand  sympathique. 
—  D'autre  part,  les  électrothérapeutes  de  profession,  qui  ne  dou- 
tent de  rien,  vous  convient  à  utiliser  l'agent  électrique,  pour 
modifier  la  t:ascu/arisation  et  la  nutrition  de  la  moelle,  dans 
l'espoir  d'obtenir  la  résorption  des  foyers  morbides,  inflamma- 
toires ou  autres,  qui  sont  la  cause  prochaine  de  l'atrophie  mus- 
culaire. Jusqu'à  quel  point  cet  espoir  est  fondé,  je  ne  saurais  vous 
le  dire,  et  je  ne  pense  pas  que  d'autres  en  sachent  plus  long  que 


490  LEÇONS  SUR  LES  MALADIES  DU  SYSTÈME  NERVEUX 

moi  sur  ce  point.  Mais  enfin,  Texpérience  est  là,  qui  nous  enseigne 
que  lapplication  méthodique  du  courant  de  pile,  le  long  de  la 
colonne  vertébrale,  procure  souvent  une  amélioration  considé- 
rable, dans  des  cas  d^atrophie  musculaire  d'origine  spinale.  Or, 
si  le  courant  faradique  passe  pour  agir  principalement  sur  la 
contractilité  des  fibres  musculaires,  le  courant  galvanique  est 
censé  agir  surtout  comme  modificateur  de  la  nutrition  des  tissus 
et  des  éléments  anatomiques.  Je  vous  donne  la  théorie  pour  ce 
qu'elle  vaut.  Retenez  surtout  ce  précepte  pratique,  qui  est,  en 
quelque  sorte,  le  complément  de  celui  que  je  vous  formulais  plus 
haut,  au  sujet  des  indications  à  l'emploi  du  courant  faradique  : 

Chaque  fois  que,  dans  un  cas  d'atrophie  musculaire  d'origine 
myélopathique  présumée^  votre  intention  est  d'agir  sur  la  lésion 
spinale,  c'est  au  courant  galvanique,  au  courant  de  pile  y  que  vous 
vous  adresserez. 

Technique.  —  Quelques  mots  maintenant  sur  la  technique  des 
applications  du  courant  de  pile  le  long  de  la  colonne  vertébrale, 
sur  ce  qu'on  a  appelé,  avec  plus  ou  moins  de  raison,  galvanisa- 
tion de  la  moelle.  Considérons  un  cas  où  il  y  a  des  raisons  de 
croire  à  re\istence  d'une  lésion  spinale  diffuse.  Dans  l'espoir 
plus  ou  moins  fondé  d'agir  sur  cette  lésion,  vous  appliquerez  le 
pôle  positif  sur  la  nuque  et  le  pôle  négatif  sur  la  région  des 
lombes  ;  vous  laissez  passer  le  courant  ;  après  une  certaine  durée 
d'application,  vous  intervertissez  Tordre  des  pôles.  A  propos  de 
cette  dernière  recommandation,  je  crois  devoir  vous  dire  quelques 
mots  sur  le  sens  du  courant. 

Sens  du  courant,  —  Pour  certains  électrothérapeutes,  le  sens 
du  courant  de  pile  a  une  influence  capitale  sur  les  effets  qu'on 
obtient  quand  on  essaie  d'agir  sur  la  moelle  par  la  galvanisation. 
Voici  ce  que  dit  à  ce  sujet  Erb,  à  qui  je  m'en  rapporte  de  préfé- 
rence, dans  ces  questions  d'électrothérapie  pratique,  parce  que 
cUez  lui  le  physicien,  expert  en  matière  d'électricité,  est  doublé 
d'un  clinicien  de  première  valeur.  «  Jusqu'à  quel  point  les  effets 
locaux  des  pôles  doivent  influer  sur  le  mode  d'application  du 
courant  est  une  questiou  encore  en  suspens  ;  eu  égard  au\  effets 
catalytiques,  les  deux  pôles  sont  plus  ou  moins  équivalents,  peut- 
(Hre  ne  difl*èrent-ils  qu'au  point  de  vue  quantitatif;  il  en  est  de 
même  pour  les  effets  vaso-moteurs;  par  contre,  le  choix  du  pôle 
actif  n'est  pas  sans  influence  sur  les   effets  d'excitation  et  les 
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effets  modificateurs  à  obtenir  au  siège  du  foyer  morbide.  Ce  choix 
doit  être  réglé  sur  les  prineipes  généraux  qui  ont  cours  en  élec- 
trothérapie, mais  subordonné  au  contrôle  de  l'expérimentation 
thérapeutique. 

«  Nous  sommes  encore  moins  fixé  sur  le  rôle  que  joue,  dans 
le  traitement  des  affections  de  la  moelle,  le  sens  du  courant;  il 
est  très  vraisemblable  qu'il  est  sans  influence  sur  les  effets  cata- 
lytiques  et  sur  les  effets  vaso-moteurs  ;  cependant  les  recherches 
de  Lœwenfeld  tendent  à  faire  admettre  que  le  courant  ascendant, 
appliqué  dans  le  voisinage  de  la  moelle,  influence  l'état  de  réplé- 
tion  des  vaisseaux  autrement  que  le  courant  descendant,  ce  que 
Lœwenfeld  incline  à  attribuer  à  une  action  différente  des  deax 
sur  les  centres  vaso-moteurs  de  la  moelle  ;  eu  égard  aux  effets 
d'excitation  et  aux  effets  modificateurs  à  obtenir,  le  choix  du  pôle 
actif  est  certainement  le  point  capital  et  le  choix  du  sens  du  cou- 
rant une,  chose  accessoire,  etc.  » 

En  l'état  des  choses,  le  plus  simple  est  évidemment  de  procé- 
der comme  il  a  été  dit  plus  haut,  de  faire  passer  le  courant  d'abord 
dans  un  sens,  puis  dans  l'autre. 

Lorsqu'il  y  a  des  raisons  de  croire  à  l'existence  de  foyers  cir- 
conscrits de  lésions  spinales,  lorsque,  en  d'autres  termes,  l'atro- 
phie musculaire  est  limitée  aux  muscles  d'un  membre  ou  des 
deux  membres  symétriques,  ou  môme  à  quelques  muscles  des 
quatre  membres,  sans  envahissement  du  tronc  et  de  la  face,  c'est 
sur  le  siège  de  ces  foyers  présumés,  renflement  cervical,  renfle- 
ment dorsal,  que  vous  essayerez  de  faire  agir  plus  directement 
le  courant  électrique;  vous  appliquerez  le  pôle  positif  sur  la  région 
du  rachis  qui  correspond  au  renflement  cervical,  si  vous  voulez 
agir  sur  celte  portion  du  névraxe,  et  le  pôle  négatif  sur  la  région 
sternale,  ou  encore  sur  la  région  du  cou,  si  vous  vous  proposez 
de  galvaniser  le  grand  sympathique.  Puis,  quand  le  courant  a 
passé  pendant  une  ou  deux  minutes,  vous  intervertissez  l'ordre 
(Tapplication  des  pôles^  c'est-à-dire  que  vous  appliquez  le  pôle 
négatif  au  point  où  vous  aviez  appliqué  précédemment  le  pôle 
positif,  et  vice  versa. 

Intensités  de  courants.  —  11  importe  de  ne  pas  se  servir  de 
courants  très  forts;  dans  ces  derniers  temps,  des  électrothéra- 
peutes en  renom  ont  signalé  la  tendance  fâcheuse  de  beaucoup 
de  médecins  à  pécher  contre  le  précepte  que  je  viens  de  formuler. 
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Dimensions  (Ips  électrodes, —  Un  petit  détail,  qui  a  son  impor- 
tance, est  relatif  au\  dimensions  à  donner  aux  électrodes  :  il  faut 
choisir  des  électrodes  larges.  Plus  la  surface  d'application  de 
Télectrode  a  d'étendue,  et  plus  ce  qu'on  appelle  la  densité  du 
courant  sera  faible.  Or,  les  effets  locaux  du  courant  de  pile,  — 
sensation  désagréable  allant  jusqu'à  celle  d'une  brûlure,  hypéré- 
raie  locale,  foyer  d'escharificalion  consécutive,  —  sont  d'autant 
plus  c\  craindre  au  lieu  d'application,  que  la  densité  du  courant 
est  plus  forte. 

C — Polynévrites. — Lorsque,  dans  un  cas  d'atrophie  musculaire, 
votre  diagnostic  s'est  arrêté  à  l'hypothèse  d'une  névrite  périphé- 
rique diffuse,  d'une  polynévrite,  vous  ferez  agir  le  courant  élec- 
trique directement  sur  le  siège  présumé  des  lésions  nerveuses. 
En  ce  cas,  c'est  à  la  faradisation  généralisée  que  je  vous  conseille 
de  recourir  de  préférence,  mode  d'application  dont  je  vous  ai 
exposé  la  technique,  et  qui  est  le  mieux  en  rapport  avec  la  diffu- 
sion des  lésions  nerveuses. 

Je  vous  ferai  remarquer  qu'on  trouve  dans  le  Traité  d' Electro- 
thérapie  dErhy  (les  indications  détaillées  sur  les  différents  procé- 
dés d'éloctrisation  à  employer  dans  les  cas  d'altérations  nerveuses 
péripliériques,  suivant  que  celles-ci  consistent  dans  une  névrite 
commune  parenchyinateuse,  ou  dans  une  sclérose  interstitielle 
(cirrhose),  ou  dans  des  hémorrhagies,  suivant  qu'il  s'agit  d'ané- 
mie ou  d'iiypéi'émie  des  nerfs  périphériques.  Tout  cela  est  fort 
intéressant  sur  le  papier;  malheureusement,  dans  la  pratique,  il 
est  le  plus  souvent  hnpossible  de  savoir  quel  genre  d'altérations 
est  en  jeu,  dans  la  polynévrite  notamment.  Je  me  suis  borné  à  vous 
faire  ressortir  les  difficultés  que  présente  le  diagnostic  différentiel 
entre  les  jiolynévriles  amyotrophiques  et  les  poliomyélites  anté- 
rieures. Je  n'ni  pns  cru  pouvoir  aller  plus  loin  ;' je  n'ai  pas  cru  pou- 
voir vous  indiquer  les  signes  qui  vous  permettront  de  distinguer, 
dnns  un  cas  de  polynévrite  présumée,  le  genre  d'altérations  ner- 
veuses —  névrite  parenchymateuse,  interstitielle,  hémorrhagie, 
atrophie  simple,  ischémie,  congestion,  —  en  cause  dans  ce  cas 
j)artieulier.  C'eût  été  abuser  de  votre  crédulité  et  m'attribuer  un 
savoir  qui;  je  ne  possède  pas  ])lus  que  d'autres. 

Je   vous   ferai  remarquer  aussi  qu'à  propos  du  traitement  des 
névrites,   Erb,    qui   fiiit  autorité  en    matière   d'élcctrothérapie. 
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conseille  de  recourir  conjoinlcment  à  réleclrisalion  périphérique 
(galvanisation  ou  faradisation)  et  à  la  galvanisation  de  la  moelle, 
autrement  dit  à  Tapplication  du  courant  galvanique  sur  le  rachis  ; 
je  vous  ferai  remarquer  qu'il  en  dit  autant  au  sujet  des  amyo- 
trophies  qu'on  s  accorde  à  considérer  comme  d'origine  myopa- 
thique,  indépendantes  d'une  lésion  spinale.  Cela  revient  à  dire 
que,  quelle  que  soit  la  nature  de  latrophie  musculaire^  qu'elle 
soit  myopathifjue  ^  neurotique  ou  myélopathique,  la  direction 
générale  du  traitement  par  félectricité  sera  toujours  la  méme^ 
toute  réserve  faite  sur  les  variantes  de  technique  commandées  par 
tel  ou  tel  cas  particulier.  Ce  traitement,  dis-je,  comprendra  tou- 
jours, dans  ses  grandes  lignes,  l'application  du  courant  de  pile  en 
un  ou  des  points  voisins  de  la  moelle,  et  Télectrisation  des 
parties  périphériques,  des  membres  notamnienl,  avec  le  courant 
galvanique,  et  de  préférence  avec  le  courant  faradique.  Bref,  le 
traitement  éleclrothérapique  des  atrophies  musculaires,  considé- 
rées en  bloc,  peut  se  résumer  dans  celte  formule,  qu'Hammond  a 
placée  en  tôle  du  chapitre  qu'il  a  consacré  au  traitement  de  l'atro- 
phie musculaire  progressive  :  «  Le  îneilleur  mode  de  traitement 
consiste  dans  rapplication  du  courant  primitif  ou  galvanique 
sur  la  colonne  vertébrale  y  et  du  courant  faradique  sur  les  înuscles 
atrophiés,  » 

DinECTION     GÉNÉnALE    DU     TRAITEMENT    ÉLECTÏIOTIIÉRAPIQBE.     —    lluC 

autre  question  importante  est  relative  à  la  durée  du  traitement 
et  au  nombre  des  séances. 

Nombre  et  durée  des  séances,  —  Le  nombre  des  séances  sera 
de  deux,  au  plus  de  trois  par  semaine;  leur  durée  variera  sui- 
vant le  genre  de  lésion  qu'il  s'agit  de  combattre.  Si  vous  avez 
affaire,  par  exemple,  c\  des  lésions  spinales  de  date  récente,  qui 
affectent  les  allures  d'une  myélite  aiguë,  comme  dans  les  cas  de 
poliomyélite  antérieure  aiguë,  les  séances  de  galvanisation  dure- 
ront de  deux  à  quatre  minutes,  la  moitié  de  ce  temps  étant  con- 
sacré k  rap])lication  de  chacune  des  électrodes  sur  le  siège  pré- 
sumé des  lésions  spinales,  suivant  les  procédés  que  je  vous  ai 
imliqués. 

Vous  procéderez  de  la  même  façon  dans  le  cas  d'une  polio- 
myélite antérieure  subaiguë  ou  chronique» 

Dans  le  ras  d'une  lésion  spinale  à  évolution  extrêmement  lente, 
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comme  il  arrive  pour  Tatrophie  musculaire  progressive,  les 
séances  de  galvanisation  devront  durer  un  peu  plus  longtemps. 
Quant  aux  séances  de  faradisation,  on  peut  leur  assigner  une 
durée  moyenne  de  10  minutes,  étant  donné  qu'il  s'agit,  dans  la 
plupart  des  cas,  d'exciter  individuellement  par  le  courant  faradique 
un  assez  grand  nombre  de  muscles. 

Le  traitement  par  l'électricité  devra  être  institué  le  plus  tôt 
possible,  c'est-à-dire  à  une  époque  aussi  rapprochée  que  possible 
du  début  de  la  maladie.  Ce  précepte,  soit  dit  en  passant,  n'est  pas 
applicable  à  toutes  les  affections  du  système  nerveux,  et  dans  les 
cas  de  paralysies  d'origine  cérébrale  notamment  (hémorrhagie, 
embolie),  il  est  indiqué  d'attendre  plusieurs  semaines  avant  d'ins- 
tituer le  traitement  électrothérapique,  sinon  on  s'exposerait  à 
aggraver  la  situation  du  malade,  au  lieu  de  Taméliorer. 

Durée  du  traitement.  —  La  durée  du  traitement  devra  être  en 
général  très  longue,  c'est  d'ailleurs  un  point  sur  lequel  j'ai  déjà 
eu  occasion  d'insister,  en  vous  parlant  du  traitement  de  ratro- 
phie  musculaire  progressive  et  de  la  paralysie  pseudo-hypertro- 
pliique.  Sans  doute  il  peut  arriver,  dans  les  cas  de  poliomyélite 
antérieure  subaiguë  ou  chronique,  qu'une  amélioration  dans  l'état 
du  malade  se  dessine  au  bout  de  quatre  ou  cinq  séances  d'élec- 
trisalion.  Erb  en  cite  un  exemple  dans  son  Traité  des  affectioiu 
de  la  moelle.  Mais  ce  sont  là  des  «exceptions,  el,  pour  les  atro- 
phies musculaires  à  marche  progressive,  notamment,  il  est  de 
règle?  que  les  elfels  de  la  cure  ne  se  manifestent  qu'après  trois 
ou  quatre  mois  de  traitement.  Vous  adopterez  la  règle  de  conduite 
fornmlée  par  Erb,  à  propos  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë, 
à  savoir  : 

Instituer  une  première  cure  d'une  durée  moyenne  de  six  mois 
à  un  an,  sans  interruption,  lorsqu'il  s'agit  d'un  cas  récent; 
faire  plus  tard  —  et  d'emblée  dans  les  cas  anciens  —  en  moyenne 
deux  cures  annuelles,  chacune  de  deux  ou  trois  mois  de  durée 
(de  quarante  à  soixante  séances),  en  réservant  les  intervalles  aux 
autres  pratiques  thérapeutiques,  gymnastique,  massage,  hydro- 
thérapi(\  Cependant  je  dois  vous  prévenir  qu'il  est  bien  difficile 
de  prendre  ces  préceptes  au  pied  de  la  lettre.  La  patience  d<»s 
malades,  plus  encore  que  celle  des  médecins,  résistera  rarement 
à  pareille  épreuve. 
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Autres  médications.  Applications  chaudes.  —  En  fait  d'applica- 
tions externes  destinées  à  réveiller  la  nutrition  des  muscles  atro- 
phiés, dans  les  cas  d'atrophie  musculaire  myélopathique,  on  a 
vanté  les  applications  chaudes.  Cette  raédicalion  a  surtout  des 
chances  d'efficacité  dans  les  cas  de  paralysie  spinale  infantile. 
Elle  met  en  jeu  le  dévouement  et  la  persévérance  de  Tentourage 
beaucoup  plus  que  la  science  du  médecin.  Elle  consiste  dans 
l'emploi  des  bains  chauds  répétés  (jusqu'à  deux  par  jour)  et  dans 
l'application  de  cruches  chaudes,  de  compresses  d'eau  chaude,  de 
sachets  de  sable  chaud  sur  les  membres  atrophiés. 

Je  serai  bref  sur  ce  qui  concerne  les  autres  médications  internes 
et  externes,  qu'on  a  vantées  pour  le  traitement  des  différentes 
formes  d'atrophie  musculaire  myélopathique.  Elles  se  réduisent 
aux  remèdes  qu'on  préconise  contre  les  autres  variétés  de  myé- 
lites, elles  peuvent  être  classées  ainsi  : 

Révulsifs  cutanés.  —  Lorsque  la  lésion  spinale  passe  par  une 
phase  d'acuité  comme  dans  la  paralysie  infantile,  dans  la  polio- 
myélite antérieure  aiguë  de  l'adulte,  révulsifs  cutanés  sous  forme 
de  sinapismes,  ventouses  scarifiées,  pointes  de  feu  le  long  de  la 
colonne  vertébrale.  Quand  il  existe  des  troubles  cérébraux,  bains 
chauds  avec  affusions  froides  sur  la  tête,  application  d'un  sachet 
de  glace  sur  la  tête  ;  dérivatifs  intestinaux,  sous  forme  de  calomel. 

Ergot  de  seigle.  lodure  de  potassium.  Strychnine.  —  Une  fois 
les  premiers  accidents  de  la  période  aiguë  dissipés,  iodure  de 
potassium  et  ergot  de  seigle  à  l'intérieur. 

Enfin,  toujours  dans  les  cas  d'amyotrophies  myélopathiques, 
lorsque  l'atrophie  musculaire  subsista  depuis  quelque  temps,  stry- 
chnine à  l'intérieur  et  en  injections  sous-cutanées. 

Les  médications  internes  que  je  viens  de  vous  nommer  ont  été 
représentées  commme  inefficaces  par  des  observateurs  impartiaux 
et  dignes  de  foi,  comme  aussi  elles  ont  été  vantées,  à  l'excès 
peut-être,  par  d'autres,  par  Hammond  notamment.  Je  tiens  à  vous 
prévenir  contre  les  désillusions  auxquelles  vous  exposerait  une  con- 
fiance aveugle  dans  ces  médications;  je  veux  aussi,  en  terminant, 
insister  sur  les  dangers  que  peut  faire  courir  au  malade  l'abus  de 
certaines  de  ces  médications  (iodure  de  potassium  à  hautes  doses, 
injections  de  strychnine). 
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